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Anstrangningsutlost huvudvark
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Clues in the differential diagnosis of primary vs secondary cough, exercise, and sexual
headaches.
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Abstract

Activity-related headaches can be provoked by Valsalva maneuvers ("cough headache"), prolonged exercise ("exertional headache”) and
sexual excitation ("sexual headache”). These entities are a challenging diagnostic problem as can be primary or secondary and the etiologies
for secondary cases differ depending on the headache type. In this paper we review the clinical clues which help us in the differential
diagnosis of patients consuling due to activity-related headaches. Cough headache is the most common in terms of consultation. Primary
cough headache should be suspected in patients older than 50 years, if pain does not predominate in the occipital area, if pain lasts seconds,
when there are no other sympioms/signs and if indomethacin relieves the headache attacks. Almost half of cough headaches are secondary,
usually to a Chiari type | malformation. Secondary cough headache should be suspected in young people, when pain is occipital and lasts
longer than one minute, and especially if there are other symptoms/signs and if there is no respense to indomethacin. Every patient with
cough headache needs cranio-cervical MRI. Primary exercise/sexual headaches are more common than secondary, which should be
suspected in women especially with one episode, when there are other symptoms/signs, in people older than 40 and if the headache lasts
longer than 24 hours. These patients must have quickly a CT and then brain MRI with MRA or an angioCT to exclude space-occupying
lesions or subarachnaid hemorrhage.

© 2014 American Headache Society.
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IHS Klassifikation

Table 1 —ICHD-TIT Diagnostic Criteria
Proimary cough headache

. At least 2 headache episodes fulfilling criteria B-ID
. Brought on by and occurring only in association with coughing,

straining. and/or other Valsalva maneuver
Sudden onset

. Lasting between 1 second and 2 hours

Mot better accounted for by ancther ICHD-IIT diagnosis

Primary exercise headache

A
B.

C.
D.

At least 2 headache episodes folfilling criteria B and C

Brought on by and occurning only during or after strenuous physical
exercise

Lasting less than 48 hours

Mot better accounted for by another ICHD-IIT diagnosis

Primary headache associated with sexual activity

A

B.
C.

At least 2 epizodes of pain in the head and/or neck fulfilling criteria
E-D

Brought on by and oceurring only doring sexual activity

Either or both of the following:

1. Increasing in intensity with increasing sexual excitement

2. Abrupt explosive intensity just before or with orgasm

. Lasting from 1 minute to 24 hours with severe intenszity and/or up

to 72 houors with mild intensity

E. Not better accounted for by another ICHD-III diagnosis
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Kliniska skillnader

Table 2 —Clues for the Differenttal Diagnosis of Primary vs
Secondary Cough Headache

Primary cough headache Secondary cough headache
—Age >3() years —Age < 50 years
—Recent onset headache ~Headache history longer than | year

—Cough within the precipitants —Cough 12 not a precipitant

—Pain outside occtpital area —Pam in the oceipital area

—Pain lasting seconds ~Pain lasting more than | minute
-No other symptoms/signs ~ —Other neurological symptoms/signs
—Response to indomethacin ~ -No response to indomethacin
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Table 3 —Clues for the Differentral Diagnosts of Primary vs
Secondary ExercizelSexual Headache

Primary exercise/sexual headache  Secondary exerctse/sexual headache

~Age <4 years -Age > 4() years
~More than 1 epzode ~Only | episode
~Males ~Fermales

~Pain lasting < 24 hours —Pain lasting >14 hours
-No other symptoms/stgns ~ ~Other nevrologieal symptoms/szns



Chiari malformation

a8 N\
An external file that holds a picture, illusti
Object name is 10194_2008_63_Figb_HTM

Cine-phase MRI of a 33-year-old female with Chiari type I presenting as cough headache showing difficulties in cerebrospinal fluid
circulation both anteriorly and posteriorly in the foramen magnum region (arrows)
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Vaskulara malformationer — ovre

‘ PMC full text: J Headache Pain_2008 Oct: 9(5) 259-266 Fig 1 Nextss
l Published online 2008 Aug 28. doi: 10.1007/510194-008-0063-5 |

= Ci ight/License Reguest Ii to reuse




Prognos

KLINIK OCH VETENSKAP

Lds mer Engelsk sammanfatining

KLINISK OVERSIKT

hitp:/tarkiv.lakartidningen. se

Askknallshuvudviirk
oftast ett godartat tillstand

Riktlinjer for utredning - subaraknoidalblédning ska uteslutas

®

ANNE-MARIE LANDTBLOM, dwverldkare,
docent, dverldkare, neurologiska  neurokirurgiska kliniken
Kliniken GUNN JOHANSSON,

anne-marie.landtblom@lio.se
JORGEN BOIVIE, docent, dver-
ldkare, meurologiska kliniken

STEEN FRIDRIKSSON, med dr,

forskningssjukskiterska,
neurologiska kliniken
INGEGERD JOHANSSON,
dwerlikare, radiologiska klini-
twerldkare, neurokirurgiska ken; samtliga vid Universitets-
kliniken sjukhuset i Linkbping

JAN HILLMAN, docent,

Att drabbas av dskknallshuvudvirk (AHV) dr en skrimmande

hindalea cnm fartankbarma HiIThiGemhladninag Hoe an dal Sedan

Neurologivecka i Malmé 2019

mindre blédning och med betydligt higre mortalitet och mor-
biditet. Dirfir har utvecklingen pa neurokirurgsidan fokuserat
pa tidig diagnostik och intervention i denna patientgrupp. Ef-
tersom detinte hade gjorts nigra prospektiva studier pa ett ose-
lekterat patientmaterial initierade vi en studie pa konsekutiva
patienter som insjuknat med AHV for att séka svar pa frigorom
tillstindets natur [10].

Milet med studien var att visa incidens, kliniska karakteristi-
ka, andel subaraknoidalblidning och andra orsaker, utlisande
faktorer och eventuella recidiv. [
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Figur 1. Antal recidiv av dskknallshuvudvirk hos patienter utan sub-
araknoidalblbdning.
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TABELL lIl. Patienter (procent) med askknallshuvudvark med och utan
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klinisk oversikt

Askknalls-

huvudvark

Kan vara forknippad med manga
bakomliggande sjukdomar

BENGT EDVARDSSON, bitradan-
de dverlakare, neurolagiska
kliniken i Lund, Skanes univer-

sitetssjukhus, Lund
Bengt.Edvardsson@med.lu.se

Askknallshuvudvirk definieras som en akut och svar huvud-
virk som nar maximal intensitet inom mindre &n en minut [1].
Ursprungligen rapporterades askknallshuvudvirk som »sen-
tinel headache«, med vilket menas akut huvudvark pa grund
av ett icke-rupturerat intrakraniellt aneurysm [2]. Den klas-
siska orsaken till askknallshuvudvirk dr subaraknoidalbléd-
ning som alltid maste uteslutas. Askknallshuvudvirk har
ocksa manga andra orsaker, till exempel karotis-/vertebralis-
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Tillstand associerade med
dskknallshuvudvirk

+ Subaraknoidalblodning
# |cke-rupturerat arteriellt

- & & &

aneurysm (sentinelhuvud-
vark)

Cerebral infarkt
Intracerebralt hematom
Venos sinustrombos
Spontan intrakraniell
hypotension

Reversibelt cerebralt
vasokonstriktionssyndrom
Karotis-/vertebralis-
dissektion

+ Akut hypertensiv kris

Reversibelt posteriort
leukoencefalopatisyndrom
Hypofysapoplexi

+ Feokromocytom
= Kolloidcysta (foramen

Monroi-cysta)

Akut hjartinfarkt (cardiac
cephalalgia)

Inirakraniell infektion
(meningit) [3, 4]

Akut subduralhematom
[34-38)

Kroniskt subduralhematom
[37]

Sinuit [38]

Tumdr [39]

Adult akveduktstenos [40]
Vogt-Koyanagi-Haradas
sjukdom [41]

« lattecellsarterit [42)

Retroklivalt hematom

[43, 44]

Primar hosthuvudwvark,
primar anstrangnings-
uflost huvadvark och
primar huvudvark i sam-
band med sexuell aktivitet
Priméar askknalls-
huvudvark
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Familjar hemiplegisk migran

Autosomalt dominant.

Migran med aura inkluderande muskelsvaghet

Minst 1 forsta eller andragrads slakting med samma symtom
Genetisk test:

FHM1 - CACNA1A gen, kodar for en kalciumkanal pa kromosom 19.
FHM2 - ATP1A2 gen, kodar for en K/Na-ATPas pa kromosom 1

FHM3 - SCNI1A gen, kodar for en Na-kanal pa kromosom 2.

Symtom:
hjarnstamssymtom tillsammans med typisk aura.
Ibland medvetandestorning -> koma, konfusion, feber.
CSF kan visa pleocytos
Misstas som epilepsi
Kan triggas av milt huvudtrauma.
Ca 50% i FHMfamiljer utvecklas kronisk pregressiv cerebellar ataxi
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Syndrome of transient headache and
neurologic deficits with cerebrospinal fluid
lymphocytosis, HaNDL

HaNDL ar ett gatfullt tillstand som kannetecknas av en eller flera episoder
av svar migranliknande huvudvérk associerat med évergaende
neurologiska bortfallssymtom och lymfocytar pleocytos i likvor.

— Symtomen ar hemipares, hemisensoriska storningar och afasi.

— Monofasisk sjukdom men kliniska exacerbationer forekomma i veckor
till manader efter den forsta attacken => uppfdljning av misstéankta fall.

— Etiologin bakom HaNDL ar fortfarande oklar.

— HaNDL ar en uteslutningsdiagnos dar en grundlig utvardering ar
nodvandig for att utesluta mer allvarliga orsaker.
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HaNDL-FALL

20arig man, tidigare frisk.

Insjuknade: domningar i vanster arm, dysartri samt huvudvark och viss
forvirring.

Utredning :DThjarnan, DT-ai, MRThjarna: normala fynd.
Snabbt helt aterstalld => Migrananfall med aura.

Tre dagar senare: huvudvark, forvirring, impressiv samt expressiv afasi,
dyspraxi samt domning i vanster arm.

Utredning: Ny DT, DT-angiografi, DT-perfusion: ua.
LP: 10 cm H,O => aciklovir.
Saflund, M et al. Lakartidningen 2018, 115



HaNDL

Lpsvar: 148 monocyter/mm?3, 4 polymorfonukleéara celler/mms3 och albumin
i cerebrospinalvatska pa 623 mg/l. IgG-index normalt, inga oligoklonala
band i likvor.

Dagen efter: tydligt forbattrad utan afasi, konfusion, sensorisk paverkan.

Labsvar: PCR herpes simplex-virus 1, herpes simplex-virus 2, varicella och
enterovirus negativa, liksom antikroppar for borrelia och TBE.

EEG:langsam aktivitet inom vanster hemisfar.
Ny MR av hjarnan utférdes, och denna utf6ll helt normal.
Den antivirala behandlingen utsattes

T

HaNDL.



Fall 2

— Kvinna 1980. Bordig fran Iran. Tandskoterska men nu arbetslos. Bor
hos fadern.

— Her: migran hos far och tva broder

— Tid: Vardad infektionsklin -04 pga oklar feber med forvirring.
Meningitmisstanken uteslots.

— Nyligen medic. abort.




Fall 2 forts

—Inkom akut pga migréan s 3d. Skriker bara, forstar ej konversation enl bror
och mor som medfdljer. Grannarna klagar

—Har haft liknande ett par ganger per ar

—Alvedon och naproxen utan eff.

—Domnar i handerna

—Status: medverkar ej!

—Akuten: Zomig nasal + S Citodon med viss effekt

— -> somnar.
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Fall 2 forts

—MR-hjarna i narkos idag, utan kontrast! Hela va hemisfar ar svullen,
“inflammerad”. Misstankta forandringar skonjs baktill men nagon narmare
bed gar inte att gora utan kontrast.

—Vantar pa att fa gora CT-thorax/buk — paramalignt? Psykkonsulten
beddmt pat.

—BJ/A: Oklar genes till encefalit. Limbisk encefalit? Rasmussens encefalit?
Autoantikroppar.




Fall 2 forts

Bror och mor besoker:

Pat blir svag i samband med migranattackerna och fadern brukar ha svar
migran med halvsidig svaghet ”i flera dagar”!




Fall 2 forts

Genetisk analys:

M ELAS (myopathy, encephalopathy, lactic acidosis and stroke-like
episodes)?

FHM (familjar hemiplegisk migran)




Familjar hemiplegisk migran
—Autosomalt dominant

—FHM typ 1 - CACNA1A kromosom 19 -->calciumkanal

—FHM typ 2 - ATPA2 kromosom 1 -->Na/K ATPberoende kanal

—FHM typ 3 - SCN1A kromosom 2 -->Na kanal

Sporadiska fall




Syndrom med migranlik huvudvark

— Familjar hemiplegisk migran (FHMl-CACNAlA KIrom
19, FHM2-ATPA2 krom 1, FHM3 — SCN1A
krom 2)

— Mitokondriesjukdomar — MELAS (mitokondriell encefalopati,
laktoacidos och strokeliknande episoder)

— CADASIL (cerebral autosomal dominant arteriopati med subcortikala

infarkter och leukoencephalopati) — (mutation NOTCHS3 -
krom 19).
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RCVS, Reversibelt cerebralt
vasokonstriktionssyndrom

— Plotslig askknallshuvudvark med eller utan fokala neurologiska bortfall

— Vasokonstriktion av stora och medelstora karl i circulus Willisii och dess
grenatr.

— Spontant eller sekundart till exponering for vasoaktiva substanser eller
graviditet/puerperium.

— Flera attacker av askknallshuvudvark, som aterkommer varje dag
under en tidsperiod av 1-4 veckor, ar typiskt.

— Kortikal subaraknoidalblédning, intracerebralt hematom, epileptiska
anfall och reversibelt posteriort leukoencefalopatisyndrom ar tidiga
komplikationer, PRES.
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Alder: 19 mén till 70 &r, medelalder vid debut 42 &r. Ovanligt hos barn.
Konsskillnad: kvinna:man ratio: 2:1 till 4:1

Triggas av vasoaktivapuerperiet lakemedel, graviditetkomplikation,
puerperiet

— Selektiva serotoninaterupptagshammare, alfa-sympatikomimetika,
dietpiller, migranlakemedel, kokain, cannabis.

— Symtomen:
— Varsta tankbara HV med max inom nagon min
— Bilateral, ofta start occipital for att bli global
— Duration: min till dagar
— lllamaende, krakning, ljus-och ljudskygghet
— 30-39 % har akut hogt blodtryck.



— Fokalneurologiska symptom (8-43%) och kramper (1-17%)

— Synstorningar vanligast (Skotom, suddig syn, hemianopsi, kortikal
blindhet)

— Overgéende hemiplegi, dysartri, afasi, ataxi mm. (min — tim)

— DT angio multifocal segmentell cerebral arteriell vasokonstriktion
— Ingen aneurysmblddning

— Normal CSF analyser

— Angiografin normaliseras inom 12 veckor.

— Sequele rapporteras hos 10-20%. Ovanligt med dodsfall



New daily persistent headache (NDPH)

HV i mer an 3 man.
HV ar daglig utan remissioner annat an enstaka dagar

— Minst 2 av foljande karaktaristika:

— Bilat

— Pressande/tranghet

— Mild till mattlig intensitet

— Forsamras ej av vanlig fysisk anstrangning
— Bada av:

— Endast 1 av fotofobi, fonofobi,

— Milt ilamaende. Ej moderat eller svart illamaende eller krékning
— Ingen annan sjd.



Patofysiologi

Hypermobilitet i halkotpelaren predisponerar for NDPH
Engagemang av trigeminus caudala karna

Hypermobiliteten leder till afferent input till trigeminuskarnan som ger HV
Kan debutera efter en infektion

3

en persisterande inflammation i CNS.

Studie pa 20 patienter med NDPH sa var CSF nivan av TNF-alfa stegrat
hos 19 av patienterna.

Hur TNF-alfa leder till HV ar oklart men magjligen via induktion av CGRP.



Differentialdiagnoser

— Spontan lagtrycksHV

— 1IH

— Sinustrombos

— Kronisk meningit

— Hjarntumor

— Kroniskt subduralhdmatom
— Posttraumatiskt HV




Behandling

Oftast bristande effekt av de flesta lakemedlen
— Topiramat

— Nortriptylin

— Gabapentin

— Klonazepam

— Botulinumtoxin A

— Kortikosteroider

Akutbehandling med triptaner kan provas men tveksam effect

CGRP-hdammare?!.



Basilarismigran

— A. HV attacker enl migran med aura och enl B nedan

— B. Aura med bade:

1. minst 2 av nedanstaende helt reversibla hjarnstamssymtom:
— a. dysarthria
— b. vertigo
— C. tinnitus
— d. hypacusis
— e. diplopia
— f. ataxia utan sensoriskt bortfall
— g. medvetandepaverkan (GCS<13)

2. Inga motoriska eller retinala symtom



Atypisk ansiktssmarta —persisterande
idiopatisk ansiktssmarta

— Smartan finns i ansiktet och/eller munhalan
— Forekommer dagligen i mer an 2 tim under mer an 3 man
— Smartan har bada nedanstaende karaktarsdrag

— Daligt lokaliserad, foljer inget dermatom

— Dov, molande, irriterande

— Normal neurologisk och odontologisk undersdkning




Behandling

Tricykliska antidepressiva

ACT/KBT

OROFACIAL
SMARTA

Annika Rosén. Gothia Fortbildning AB. 2018



