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Klyngehovedpine (Hortons hovedpine) er en af de
mest smertefulde lidelser der eksisterer, og den kal-
des derfor ikke sjeldent selvmordshovedpine. Trods
et meget karakteristiskt klinisk billede er der stadig
en betydelig diagnostisk forsinkelse pa over fem ar i
Danmark. Det er derfor meget vigtigt at alle medicin-
ske faggrupper kan genkende denne sygdom, saledes
at en effektiv behandling kan blive iveerksat og
ungdige, evt. mutilerende indgreb forebygges.
Sygdommen manifesterer sig ved kortvarige anfald
med voldsomme unilaterale smerter i og omkring det
ene gje. Anfaldene kan optraade om natten og kan
gentages mange gange per degn, og som regel er pa-
tienten helt smertefri mellem anfaldene. Smertean-
faldene er i modseatning til migraene ledsaget af au-
tonome symptomer som tareflad, naeseflad eller
sjenrgdme og motorisk uro. Der kan ogsa vare ud-
stralende smerter til kinden og overkaben, hvilket
foranlediger tidlig og hyppig henvendelse hos tand-
laeger og otologer.

Behandlingsmulighederne er ganske gode, og derfor
er behovet for en tidlig diagnose ekstra vigtig. Netop
denne diagnostiske forsinkelse samt de voldsomme
smerter medfarer ofte betydelige sociale, og er-
hvervsmassige begransninger.

Formalet med denne oversigt er derfor at udbrede
kendskabet til klyngehovedpine og medvirke til en
tidlig iveerkseettelse af en praecis og effektiv behand-
ling.
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lyngehovedpine (Hortons hovedpine) er en meget
B smertefuld og relativt sjeelden form for hovedpine.

Den diagnosticeres stadig med mere end fem ars for-
sinkelse, og da en preecis diagnose kan spare patienten for
megen lidelse og sundhedsveaesenet for mange kontakter,
fortjener den omtale.

Der findes beskrivelser af klyngehovedpine helt tilbage
fra 1600-tallet, men sygdommen er fgrst systematisk beskre-
vet i den medicinske litteratur af den amerikanske leege B.T.
Horton i 1939. Selvom sygdommen har samme praevalens
som den yderst velkendte Parkinsons sygdom, er kendska-

Fig. 1. En patients egen tegning af smertelokalisation, inten-
sitet og ledsagesymptomer. Farverne indikerer smerteinten-
siteten; sort og m@rkergd er de mest intense, mens den hvi-
de farve indikerer fglelseslgshed (bemeerk at dette praecist
svarer til n. trigeminus” sensoriske omrade).

Fig. 1. A patient’s own drawing of pain location, intensity and accom-
panying symptoms. The colours indicate the pain intensity, black and
red being the most intense, while the white area indicate numbness
(note that this precisely corresponds to the the sensoric area of the tri-
geminal nerve).
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bet til klyngehovedpine i den vestlige, medicinske verden
stadig meget begraenset. Vi gnsker hermed at beskrive syg-
dommens karakteristika og behandlingsmuligheder.

Symptomatologi

Klyngehovedpine er karakteriseret ved tilbagevendende an-
fald af svere unilaterale, frontoorbitale smerter med en va-
righed mellem 15 og 180 min. Smerterne ledsages af ét eller
flere kranielle autonome symptomer pa den afficerede side
(Fig. 1) i form af gjenrodme, tareflad, tilstoppet neese, neese-
flad, ¢jenlagsedem, pupilkontraktion, heengende gjenlag,
pande- og ansigtssved samt fplelse af rastlgshed eller agitati-
on (se de internationale diagnostiske kriterier i Tabel 1) (1).

Anfaldene kan optreede dggnet rundt, men kommer ofte
om natten ca. 1!/, time efter indsovning og kan recidivere
flere gange per nat. Smerterne er voldsomme, og patienterne
er typisk meget urolige og opkerte under anfaldene. De van-
drer ofte hvilelpst omkring og kan vare selvmutilerende for
at aflede smerterne. Patienterne er som regel smertefrie mel-
lem anfaldene.

I klyngeperioder (se nedenfor) kan anfaldene udlgses af
en meget beskeden meengde alkohol samt af nitroglycerin,
Viagra eller lignende nitrogenoxidholdige medikamenter.
Ofte er patienterne storforbrugere af cigaretter og kaffe,
ogsa uden for klyngeperioderne.

Forlgb

Sygdommen optraeder i 85-90% af tilfeeldene i en episodisk
form, hvor anfaldene optraeder i klynger af uger til mane-
ders varighed med en hyppighed pa op til otte anfald per
dogn. Herefter forsvinder anfaldene spontant for atter at re-
cidivere maneder til dr senere med samme anfaldsmgnster.
10-15% af patienterne har kronisk klyngehovedpine, hvor
anfaldene optraeder hyppigt, ofte dagligt hele aret igennem
uden pauser. Episodisk klyngehovedpine udvikler sig i 10-
13% af tilfeeldene gradvist til den kroniske form, mens 5-10%
har den kroniske form fra debuttidspunktet (Tabel 1)(2).

Epidemiologi

Klyngehovedpine optraeder i internationale undersggelser
med en praevalens pa 0,5-1 %o af befolkningen, sv.t. 4-5.000
patienter i Danmark (2). Incidensen, dvs. antallet af nytil-
komne tilfaelde per ar, kendes ikke praecist. Kun ca. 3.000 pa-
tienter er diagnosticeret i den danske befolkning. Dette skyl-
des formentlig sygdommens cykliske natur med relativt kor-
te smerteklynger, aflgst af lange smertefri perioder, saledes
at anfaldene er overstdet for patienten bliver set af en leege.
En praecis og hurtig diagnose er vigtig, da mange patienter
ofte i arevis har zigzagget gennem behandlersystemet og ud-
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Tabel 1. De internationale diagnostiske kriterier for klyngehovedpine
(1).

Mindst fem anfald skal opfylde samtlige af de folgende kri-
terier:

1. Svere eller meget svaere smerter, som sidder omkring
gjet, over gjet eller i tindingen. Uden behandling varer
smerterne 15-180 min.

2. Hovedpinen er ledsaget af en af fplgende reaktioner pa
samme side som smerterne:
1. Konjunktival redme og/eller tareflad
2. Teethed i naesen og/eller rindende naese
3. Heevet pjenlag
4. Pande- og ansigtssved
5. Miosis og/eller ptose
6. Fornemmelse af motorisk uro og rastlgshed

3. Anfaldenes hyppighed veksler fra ét anfald hver anden
dag op til fem gange dagligt.

Episodisk klyngehovedpine

Ved episodisk klyngehovedpine skal ovenstaende kriterier

for klyngehovedpine geelde. For at man karakteriserer lidel-

sen som episodisk, skal man have mindst to perioder med

klyngehovedpine, der hver varer 7-365 dage, og som er ad-

skilt af en smertefri periode pd mindst én maned.

Kronisk klyngehovedpine

Ved kronisk klyngehovedpine skal ovenstaende kriterier for
klyngehovedpine gaelde. Desuden skal anfaldene sta pa i
over ét ar, hvor de smertefri perioder ikke ma vare over én
maned.

sat sig selv for uhensigtsmaessig og omkostningsfyldt be-
handling hos tandleger, gre- og gjenlaeger samt i det alter-
native system fgr diagnosen endelig stilles. Saledes har 42%
af en dansk patientpopulation med klyngehovedpine, for
diagnosen blev stillet, opsggt tandlaege specifikt pga. klynge-
hovedpine, og mange har modtaget ungdig tandbehandling,
inklusive en eller flere tandekstraktioner (Jensen R, personlig
oplysning).

Klyngehovedpine ses af ukendte arsager markant hyppi-
gere hos maend end hos kvinder med en M:F ratio pa 5:1.
Sygdommen debuterer som regel i 25-30-ars-alderen, men
kan i meget sjaeldne tilfeelde ses hos bgrn. Sygdommen er of-
test livslang, men mange patienter oplever at anfaldene afta-
ger bade i frekvens og styrke med stigende alder (3).

Arsager
Man kender endnu ikke den praecise arsag til sygdommen.
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Hortons hovedpine

Man har dog pavist eendringer i produktionen af melatonin,
vaeksthormon og testosteron samt flere andre hormoner hos
patienter med klyngehovedpine. Dette kan maske delvis for-
klare den udtalte arstids- og dggnvariation samt den klare
mandlige dominans af sygdommen (2).

Under anfaldene er pdvist en lokal, segmenteer dilatation
af de store kranielle arterier, iseer a. opthalmica, samsidigt til
smerten, samt en @gget blodgennemstrgmning i hypothala-
mus (2-4). Det er ikke klarlagt om disse forandringer er se-
kundeere, og i givet fald hvad der sa er den primaere neuro-
gene aktiveringsmekanisme.

Ogsa arvelige faktorer spiller ind. Saledes har fgrstegrads-
sleegtninge til patienter med klyngehovedpine 14 gange gget
risiko for selv at udvikle sygdommen.

Diagnostik og udredning

Diagnosen stilles i de fleste tilfeelde hurtigt og let pga. de me-
get karakteristiske kortvarige smerteanfald og ledsagesym-
ptomer, men henvisning til neurolog kan anbefales i forbin-
delse med behandling.

Der bgr indhentes en grundig anamnese med ngjagtig be-
skrivelse af smerternes lokalisation, styrke og karakter samt
af ledsagesymptomerne. Dggn- og arstidsvariation af anfal-
dene og eventuelle anfaldsprovokerende faktorer Kklar-
laegges. Inden en praecis diagnose kan stilles ma foretages en
grundig, almen, objektiv og neurologisk undersggelse, hvor
eventuelle tegn pa sekundeere sygdomme identificeres.

Patienterne fokuserer ofte pa de meddelte smerter til
overkeeben og kinden, hvilket naturligt leder til den fejlagti-
ge konklusion at smerterne skyldes bihulebeteendelse, cari-
es, fantomsmerter efter tandekstraktion o.l. Ligeledes er
nogle patienter meget bange for en hjernesvulst eller en lig-
nende alvorlig sygdom, og for at kunne behandle patienten
optimalt er det vigtigt at identificere og bearbejde denne
angst. Ved klyngehovedpine er anfaldene imidlertid sa ka-
rakteristiske at yderligere undersggelser kun meget sjeeldent
er ngdvendige. I kroniske tilfeelde samt i specielle tilfaelde
med sen anfaldsdebut (>40 ar), eendret anfaldsmonster eller
sidelokalisation i forhold til tidligere kan en cerebral MR-
scanning dog veere indiceret.

Differentialdiagnoser

De vigtigste differentialdiagnoser til klyngehovedpine er: 1)
migraene, 2) kronisk paroksystisk hemikrani, 3) vaskulaere
malformationer, 4) aneurysmer, 5) carotis-dissektion, 6) ce-
rebrale eller nasofaryngeale tumorer, 7) trigeminus-neuralgi
og 8) visse gjenlidelser som fx glaukom eller keratitis (2).
Kun i yderst sjeeldne tilfeelde findes en odontologisk drsag til
smerterne.
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Behandling

Behandlingen bgr iveerksaettes sa snart mistanken om dia-
gnosen er rejst, da smerterne er ulidelige og sveert invalide-
rende (6).

Non-farmakologisk behandling

¢ Information om sygdommen

e Undga provokerende faktorer, iseer alkoholindtagelse i
klyngeperioden

¢ O,-behandling pa maske, 7 1 per min. ved anfald.

Medicin mod anfald

Folgende preeparater har effekt:

¢ Imigran®-injektion (autoinjektion)

e Imigran®-neesespray kan forsgges, men dokumentationen
er sparsom.

e Zomig® neesespray har en dokumenteret effekt, men er
endnu ikke pa markedet i Danmark.

Da der er tale om relativt korte anfald, virker migreenemedi-
cin i form af tabletter, smeltetabletter og stikpiller mv. sjeel-
dent tilfredsstillende, eftersom optagelsen af disse er for
langsom. Geengse analgetica, inklusiv opioider, har ingen ef-
fekt og bgr helt undgas.

Bade triptaner og ergotamin har vasokonstriktorisk effekt
pa koronarkarrene og ma ikke anvendes hos patienter med
kendt hjertesygdom eller hos patienter over 65 ar. Den vaso-
konstriktoriske effekt er mindst udtalt ved triptanerne, som
generelt ma foretreekkes frem for ergotamin. Praeparaterne
bor heller ikke anvendes ved betydelig hypertension, mens
en velbehandlet hypertension ikke er en kontraindikation.

Der ma kun anvendes to injektioner Imigran® per dggn,
hvilket kan skabe store problemer for hardt ramte klyngeho-
vedpinepatienter med op til fem anfald per degn.

O,-behandling pa maske kan dog i mange tilfeelde afhjeel-
pe nogle af anfaldene, men i disse situationer er anfaldspro-
fylaktisk behandling absolut pakraevet (6).

Profylaktisk behandling
Profylaktisk behandling er den vigtigste behandling af klyn-
gehovedpine (6).

Behandlingen nedseetter intensiteten og hyppigheden af
anfaldene og nedbringer dermed behovet for akut anfalds-
behandling med triptaner og ergotamin. Behandlingen skal
kun gives i klyngeperioderne og bgr forsgges nedtrappet
ndr patienten har veeret totalt anfaldsfri i 2-3 uger. I tilfeelde
af en ny klyngeperiode kan behandlingen hurtigt genop-
trappes, og patienterne behgver saledes ikke at veere i konti-
nuerlig forebyggende behandling.
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Folgende medikamenter har dokumenteret effekt:

e Verapamil

e Litium

* Metysergid (Deseril®)

® Prednison (i korte behandlingskure, obs. langtidsbivirk-
ninger)

e Valproat.

Primeert kan Verapamil anbefales med en startdosis pa 80
mg x 2-3 dagligt i stigende dosering indtil 480 mg per dggn,
omend hgjere doser af og til er pakraevet. Alternativt kan de
gvrige praeparater forsgges, evt. som kombinationsbehand-
ling i kortere perioder.

Generelt er behandling af klyngehovedpine en specia-
listopgave, og i seerdeleshed kraever patienter med hyppige
anfald eller med kronisk klyngehovedpine megen specifik
behandlingserfaring.

English summary

Cluster headache (Horton's headache)

Cluster headache is one of the most severe headaches and is
often called suicide headache Despite a very distinct, clinical
presentation, the diagnostic delay in Denmark is still more
than five years, and increased knowledge of cluster head-
ache in the medical community is highly warranted. The aim
of the present review is to present the clinical characteristics
and summarize the therapeutic strategies in order to in-
crease the general recognizition of these severely affected
patients in daily clinical practise.
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