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Kapitel 4: Andra primära 
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4.10 New daily persistent headache (NDPH)
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Ansträngningsutlöst huvudvärk
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IHS Klassifikation
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Varningssymtom – red flags!!!
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Kliniska skillnader



Chiari malformation
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Posteriora fossan - expansiviteter
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Vaskulära malformationer – övre 

cervikalrygg
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Prognos
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Behandling

❖ NSAID inför ansträngning.

– Diklofenak

– Naproxen

– Ibuprofen

❖ Indometacin 50 mg/d till 100 mg/d.

❖ Acetazolamide. 

❖ Likvortappning (40 ml)

❖ Profylax: betablockerare, lamotrigin, duloxetin
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Familjär hemiplegisk migrän

Autosomalt dominant.

Migrän med aura inkluderande muskelsvaghet

Minst 1 första eller andragrads släkting med samma symtom

Genetisk test:

FHM1 - CACNA1A gen, kodar för en kalciumkanal på kromosom 19.       

FHM2 - ATP1A2 gen, kodar för en K/Na-ATPas på kromosom 1

FHM3 - SCN1A gen, kodar för en Na-kanal på kromosom 2. 

Symtom:

hjärnstamssymtom tillsammans med typisk aura. 

Ibland medvetandestörning -> 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 är ett gåtfullt tillstånd som kännetecknas av en eller flera episoder 

av svår migränliknande huvudvärk associerat med övergående 

neurologiska bortfallssymtom och lymfocytär pleocytos i likvor.

– Symtomen är hemipares, hemisensoriska störningar och afasi.

– Monofasisk sjukdom men kliniska exacerbationer förekomma i veckor 

till månader efter den första attacken  => uppföljning av misstänkta fall.

– Etiologin bakom HaNDL är fortfarande oklar.

– HaNDL är en uteslutningsdiagnos där en grundlig utvärdering är 

nödvändig för att utesluta mer allvarliga orsaker.
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HaNDL-FALL

20årig man, tidigare frisk.

Insjuknade: domningar i vänster arm, dysartri samt huvudvärk och viss 

förvirring. 

Utredning :DThjärnan, DT-ai, MRThjärna: normala fynd. 

Snabbt helt återställd =>  Migränanfall med aura. 

Tre dagar senare: huvudvärk, förvirring, impressiv samt expressiv afasi, 

dyspraxi samt domning i vänster arm. 

Utredning: Ny DT, DT-angiografi, DT-perfusion: ua.

LP: 10 cm H2O  => aciklovir.

Säflund, M et al. Läkartidningen 2018, 115
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HaNDL

Lpsvar: 148 monocyter/mm3, 4 polymorfonukleära celler/mm3 och albumin 

i cerebrospinalvätska på 623 mg/l. IgG-index normalt, inga oligoklonala

band i likvor. 

Dagen efter: tydligt förbättrad utan afasi, konfusion, sensorisk påverkan. 

Labsvar: PCR herpes simplex-virus 1, herpes simplex-virus 2, varicella och 

enterovirus negativa, liksom antikroppar för borrelia och TBE.

EEG:långsam aktivitet inom vänster hemisfär. 

Ny MR av hjärnan utfördes, och denna utföll helt normal. 

Den antivirala behandlingen utsattes

HaNDL.
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Fall 2
– Kvinna 1980. Bördig från Iran. Tandsköterska men nu arbetslös. Bor 

hos fadern.

– Her: migrän hos far och två bröder

– Tid: Vårdad infektionsklin -04 pga oklar feber med förvirring. 

Meningitmisstanken uteslöts.

– Nyligen medic. abort.
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Fall 2 forts

–Inkom akut pga migrän s  3d. Skriker bara, förstår ej konversation enl bror 
och mor som medföljer. Grannarna klagar

–Har haft liknande ett par gånger per år 

–Alvedon och naproxen utan eff.

–Domnar i händerna

–Status: medverkar ej!

–Akuten: Zomig nasal + S Citodon med viss effekt

– -> somnar. 
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Fall 2 forts

–MR-hjärna i narkos idag, utan kontrast! Hela vä hemisfär är svullen, 

”inflammerad”. Misstänkta förändringar skönjs baktill men någon närmare 

bed går inte att göra utan kontrast. 

–Väntar på att få göra CT-thorax/buk – paramalignt? Psykkonsulten 

bedömt pat.

–B/Å: Oklar genes till encefalit. Limbisk encefalit? Rasmussens encefalit? 

Autoantikroppar.
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Fall 2 forts

Bror och mor besöker: 

Pat blir svag i samband med migränattackerna och fadern brukar ha svår 

migrän med halvsidig svaghet ”i flera dagar”!
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Fall 2 forts

Genetisk analys:

MELAS (myopathy, encephalopathy, lactic acidosis and stroke-like 

episodes)?

FHM (familjär hemiplegisk migrän)
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Familjär hemiplegisk migrän 

–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
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Syndrom med migränlik huvudvärk

– Familjär hemiplegisk migrän (FHM1-CACNA1A krom 

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 NOTCH3 -

krom 19).
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RCVS, Reversibelt cerebralt 

vasokonstriktionssyndrom

– Plötslig åskknallshuvudvärk med eller utan fokala neurologiska bortfall

– Vasokonstriktion av stora och medelstora kärl i circulus Willisii och dess 

grenar. 

– Spontant eller sekundärt till exponering för vasoaktiva substanser eller 

graviditet/puerperium. 

– Flera attacker av åskknallshuvudvärk, som återkommer varje dag 

under en tidsperiod av 1–4 veckor, är typiskt. 

– Kortikal subaraknoidalblödning, intracerebralt hematom, epileptiska 

anfall och reversibelt posteriort leukoencefalopatisyndrom är tidiga 

komplikationer, PRES.
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Ålder: 19 mån till 70 år, medelålder vid debut 42 år. Ovanligt hos barn. 

Könsskillnad: kvinna:man ratio: 2:1 till 4:1 

Triggas av vasoaktivapuerperiet läkemedel, graviditetkomplikation, 

puerperiet

– Selektiva serotoninåterupptagshämmare, alfa-sympatikomimetika, 

dietpiller, migränläkemedel, kokain, cannabis. 

– Symtomen:

– Värsta tänkbara HV med max inom någon min

– Bilateral, ofta start occipital för att bli global 

– Duration: min till dagar

– Illamående, kräkning, ljus-och ljudskygghet

– 30–39 % har akut högt blodtryck.
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– Fokalneurologiska symptom (8-43%) och kramper (1-17%)

– Synstörningar vanligast (Skotom, suddig syn, hemianopsi, kortikal

blindhet)

– Övergående hemiplegi, dysartri, afasi, ataxi mm. (min – tim)

– DT angio multifocal segmentell cerebral arteriell vasokonstriktion

– Ingen aneurysmblödning

– Normal CSF analyser

– Angiografin normaliseras inom 12 veckor. 

– Sequele rapporteras hos 10-20%. Ovanligt med dödsfall

Neurologivecka i Malmö 2019



New daily persistent headache (NDPH)

HV i mer än 3 mån.

HV är daglig utan remissioner annat än enstaka dagar

– Minst 2 av följande karaktäristika:

– Bilat

– Pressande/trånghet

– Mild till måttlig intensitet

– Försämras ej av vanlig fysisk ansträngning

– Båda av: 

– Endast 1 av fotofobi, fonofobi, 

– Milt illamående. Ej moderat eller svårt  illamående eller kräkning

– Ingen annan sjd.
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Patofysiologi

Hypermobilitet i halkotpelaren predisponerar för NDPH

Engagemang av trigeminus caudala kärna

Hypermobiliteten leder till afferent input till trigeminuskärnan som ger HV

Kan debutera efter en infektion

en persisterande inflammation i CNS. 

Studie på 20 patienter med NDPH så var CSF nivån av TNF-alfa stegrat

hos 19 av patienterna. 

Hur TNF-alfa leder till HV är oklart men möjligen via induktion av CGRP.
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Differentialdiagnoser

– Spontan lågtrycksHV

– IIH

– Sinustrombos

– Kronisk meningit

– Hjärntumör

– Kroniskt subduralhämatom

– Posttraumatiskt HV
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Behandling

Oftast bristande effekt av de flesta läkemedlen

– Topiramat

– Nortriptylin

– Gabapentin

– Klonazepam

– Botulinumtoxin A

– Kortikosteroider

Akutbehandling med triptaner kan prövas men tveksam effect

CGRP-hämmare?!.
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Basilarismigrän

– A. HV attacker enl migrän med aura och enl B nedan

– B. Aura med både: 

1. minst 2 av nedanstående helt reversibla hjärnstamssymtom: 

– a. dysarthria

– b. vertigo

– c. tinnitus 

– d. hypacusis

– e. diplopia

– f. ataxia utan sensoriskt bortfall

– g. medvetandepåverkan (GCS<13)

2. Inga motoriska eller retinala symtom
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Atypisk ansiktssmärta –persisterande 

idiopatisk ansiktssmärta

– Smärtan finns i ansiktet och/eller munhålan

– Förekommer dagligen i mer än 2 tim under mer än 3 mån

– Smärtan har båda nedanstående karaktärsdrag

– Dåligt lokaliserad, följer inget dermatom

– Dov, molande, irriterande

– Normal neurologisk och odontologisk undersökning
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Behandling

Tricykliska antidepressiva 

ACT/KBT
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