-

HUVUDVARK

Bra behandling finns men diagnostiken ett problem

En intensiv och skarande smadrta i och bakom det ena 6gat, som aven kan rinna och vara
rott. Ogonlocket kan hanga eller vara svullet och pupillen &r ofta férminskad. P& den drab-
bade sidan kan dven ndsan vara tappt eller rinna och man svettas ofta i ansiktet. Smartan
kommer i attacker 1-8 ganger per dygn och ar sa plagsam att man inte kan halla sig stilla.

En neurolog kdnner sdkert igen beskrivningen av Hor-
tons huvudvirk (“cluster headache”). Erfarenheten visar dock
att det i médnga fall tar 1dng tid innan patienter med denna
ytterst svira huvudvirk triffar en likare som lyckas tolka den
kliniska bilden och stilla ritt diagnos.

— Kunskapen inom hilso- och sjukvirden om migrin —en
annan primir huvudvirk — ir numera god. Men Hortons
huvudvirk, som ir mycket ovanligare, ir fortfarande ritt di-
ligt kiind, siger docent Ingela Nilsson Remahl, 6verlikare
vid Huvudviirkscentrum inom den neurologiska kliniken pa
Karolinska Universitetssjukhuset Huddinge.

Parallellt med patientarbetet ingar hon i en forskargrupp
vid Institutionen for klinisk neurovetenskap, Karolinska In-
stitutet, som forskar om neurovaskulidr huvudviirk, frimst
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om Hortons huvudvirk. Ingela Nilsson Remahl sitter dven 1
Svenska Migrinsillskapets styrelse och ir en eldsjil som vill
sprida huvudvirkskunskap bdde bland vardkollegor och 1
samhiillet i stort.

— Nir det giller Hortons huvudvirk saknas dnnu kunskap
och rutiner som gor att patienterna hittas tidigt och kan er-
bjudas adekvat behandling. Det ir otillfredsstillande, inte
minst eftersom det numera finns effektiv behandling som ger
god hyilp for de flesta med Hortons huvudvirk, siger hon.

PLAGSAM, RYTMISK SJUKDOM

Hortons huvudvirk hér, tillsammans med bland annat spin-
ningshuvudvirk och migrin, till de primira huvudvirksfor-
merna, dir ingen annan bakomliggande sjukdom finns. Det



ir osikert exakt hur vanlig Hortons huvudvirk ir, men sift-
ror pd 0,05-0,1 procent av befolkningen brukar anges (mig-
rin beriknas drabba omkring 15 procent och spinningshu-
vudvirk upp till cirka 40 procent av befolkningen). Hortons
huvudvirk ir vanligare hos min in hos kvinnor, men fore-
komsten bland kvinnor 6kar.

— Vi vet inte om det handlar om en verklig 6kning bland
kvinnor eller om det beror pd att fler av fallen diagnostiseras
idag, berittar Ingela Nilsson Remahl.

Sjukdomen debuterar vanligen mellan 20 och 40 &rs dlder
och besviren brukar upphéra nir personen kommer upp i
65-4rsdldern, men andra monster férekommer. De flesta med
Hortons huvudvirk roker eller har rokt. Hur det biologiska
sambandet mellan rokning och Hortons huvudvirk ser ut dr
innu inte kiint, men forskning pagér.

Arftlighet tycks inte spela lika stor roll vid denna sjukdom
som vid migrin, men omkring fem procent av hortonpatien-
terna har nira sliktingar som ocksd har sjukdomen.

Hortons huvudvirk ir en mycket pligsam sjukdom som
karaktiriseras av vildsamma anfall av extremt svira smirtor
i och omkring det ena 6gat. Smirtan strdlar dven ut i andra
delar av ansiktshalvan som tinningen, kiken, nisan, hakan
och tinderna. Aven de 6vriga symtomen som brukar fore-
komma i 6gat, nisan och ansiktet ir strikt ensidiga. Smirtan
ir sd kraftig att personen inte klarar att arbeta eller fungera
pd andra sitt. Under anfallet kiinner sig personen vanligen
rastlés pd grund av den svdra smiirtan och vandrar ofta om-
kring. Ett anfall varar i mellan en kvart och cirka tre timmar,
anfall pd en—tvd timmar ir vanligast.

Sjukdomen ir vanligtvis cyklisk med perioder dir attack-
er hopas (“cluster periods”) och besvirsfria perioder emellan.
En anfallsperiod kan vara i allt frin nigra dagar till flera
ménader. Under en sidan period kommer huvudvirksattack-
erna 1-8 gdnger per dygn, oftast vid samma tider varje dygn.
Tidsmoénstret idr individuellt, men f6r midnga kommer at-
tackerna pd natten, nir man har sovit nigra timmar.

Anfallsperioderna dterkommer regelbundet, vid ungefir
samma tid p dret. En del har flera anfallsperioder per ér,
men man kan ocksd ha sd glest mellan perioderna att de ter-
kommer vartannat eller vart tredje ar. Det finns dven perso-
ner som har en kronisk form av Hortons huvudvirk.

Under de perioder di sjukdomen ir aktiv, kan attacker
utldsas av bland annat alkohol, kallt drag, varm luft mot an-
siktet, nitrat, upphetsning, sémn och avslappning (men inte
stress). Under de besvirsfria perioderna utléser samma fak-
torer ingen huvudvirk.

HYPOTALAMUS HAR EN CENTRAL ROLL

Vad som orsakar Hortons huvudvirk ir dnnu inte fullstin-
digt kint. Forskarna har dock konstaterat att stérningar i
hjirnregionen hypotalamus ir en central del av sjukdoms-
mekanismerna. Hypotalamus finns pd undersidan av mel-
lanhjirnan och har viktiga funktioner i bland annat regle-
ringen av kroppens biologiska tidsrytmer. Kopplingen till
den biologiska klockan kan forklara varfér huvudvirksat-
tackerna kommer med s& regelbunden periodicitet. Med
hjilp av PET-teknik har forskarna sett att under en horton-
attack okar aktiviteten i hypotalamus pa smirtsidan. Dess-

utom har hortonpatienter dygnsférskjutningar i hypotala-
musstyrda hormonsystem. Aven trigeminusnervens aktivitet
ir forindrad under en attack, vilket leder till kraftig och
smirtsam blodkirlsvidgning samt 6vriga symtom. Det finns
ett tydligt inflammatoriskt inslag i sjukdomsprocessen.

"Hortons huvudvark hor,
tillsammans med bland
annat spanningshuvudvark
och migran, till de primara
huvudvarksformerna, dar
ingen annan bakomliggande
sjukdom finns.”

FINNS EFFEKTIVA BEHANDLINGAR

Forr ansigs Hortons huvudvirk svér att behandla, men nu-
mera finns behandlingar som kan minska lidandet och for-
bittra livskvaliteten for de flesta av patienterna.

— Ofta behovs bade en effektiv attackbehandling och en
forebyggande behandling som kan minska antalet attacker
och géra dem mindre intensiva, siger Ingela Nilsson Remahl.

P4 en effektiv attackbehandling stills speciella krav efter-
som de svira smirtanfallen slr till snabbt och kan komma
flera ginger per dygn. Behandlingen méste verka snabbt och
man méiste kunna sitta in den tidigt for att bryta smirtan.

De akuta anfallsbehandlingar som idag ir standardbehand-
ling ir

e subkutan injektion med sumatriptan som patienten sjilv
kan ta med autoinjektor (snabbverkande)

e triptaner i andra beredningsformer, till exempel rizatriptan
som nisspray (verkar medelsnabbt)

¢ inandning av syrgas frin tub genom mask (snabbverkande)

Bade injektioner med sumatriptan och syrgas ger god smiirt-
lindrande effekt hos den stora majoriteten av patienterna. Su-
matriptanbehandlingens begrinsningar ir att man inte bor
ta fler dn tva doser per dygn (i undantagsfall forskrivs upp
till fyra doser om dygnet) och att likemedlet enbart rekom-
menderas for hjirt-kirlfriska personer. En del patienter tyck-
er ocksd det dr obehagligt att ge sig sjilv injektioner.

— Syrgas ir ett effektivt och forhillandevis biverkningsfritt
alternativ och kan ocksd fungera som ett komplement till
likemedelsbehandling, siger Ingela Nilsson Remahl.

— Det kan verka besviirligt att hantera syrgastuber och 6v-
rig utrustning, bland annat eftersom vissa sikerhetsféreskrif-
ter miste foljas. Men syrgas kan man ta i princip hur minga
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ginger som helst per dygn och dess fordelar kan dirfor viga
upp kranglet.

Den smiirtlindrande effekten av syrgas beror sannolikt pd
att syret verkar kirlsammandragande. Nir det giller forebyg-
gande behandling anviinds framfor allt kalciumantagonisten
verapamil, som vanligen har god effekt. Andra férebyggande
behandlingar ir littum och steroider.

"Férr ansags Hortons huvud-
vark svar att behandla, men
numera finns behandlingar
som kan minska lidandet och
forbattra livskvaliteten for de
flesta av patienterna.”

NY LOVANDE METOD UNDER UTVECKLING
Nir inga andra behandlingar hjilper, provas i ett fital ut-
valda fall olika typer av nervstimulering for att bryta smirt-
kretsarna i det autonoma nervsystemet. Att operera in en sd
kallad djup hjirnstimulator har testats hos ett hundratal hor-
tonpatienter i virlden, varav nigra fa i Sverige.

— Behandlingen kriver ett stort kirurgiskt ingrepp och ir
for del flesta inget alternativ, siger Ingela Nilsson Remahl.

En ny nervstimulerande metod som vicker storre férhopp-
ningar ir att operera in en stimulator 1 ganglion sphenopala-
tinum. Denna nervknut finns pd djupet 1 kinden bakom éver-
kikstinderna och samordnar styrning av bade blodkirl och
trigeminusnerven. Operationen gors via munhdlan. Patienten
kan sedan sld pd och stinga av stimuleringen med en fjirr-
kontroll och p sa sitt behandla sina attacker.

Metoden har i studier testats med god effekt mot kronisk
terapiresistent Hortons huvudvirk.

— Resultaten ir lovande och metoden kan bli ett virdefullt
tillskott f6r patienter dir annan behandling inte hyilper.

LANG TID TILL DIAGNOS

Tyvirr tar det ofta flera dr innan patienten fr tillgdng till de
behandlingar som finns, eftersom det dréjer innan korrekt
diagnos kan stillas. I simsta fall kan patienten under tiden
trappa upp mingden virktabletter och kan utveckla likeme-
delshuvudvirk utéver hortonanfallen. I dessa fall dr likeme-
delsavgiftning en viktig del av behandlingen.

— Varken huslikare eller de flesta neurologer stéter pa pa-
tienter med Hortons huvudvirk sirskilt ofta. Manga ganger
kan patienten f3 leta ritt linge for att hitta nigon som kom-
mer att tinka pd denna diagnos, siger Ingela Nilsson Re-
mabhl.
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Nir likaren har uteslutit andra allvarliga orsaker till den
svara huvudvirken, giller det att kunna tolka sjukdomsbil-
den f6r att komma fram till att det handlar om Hortons hu-
vudvirk. Patienten berittar om perioder med svira huvud-
virksanfall, men ir vid likarbesoket ofta besvirsfri, verkar
fullt frisk och kommer kanske inte ihig exakt hur symtomen
brukar vara.

— Bade patient och likare kan ha svirt att skapa en adekvat
bild av symtomen och ringa in sjukdomen. Ett hjidlpmedel
som kan underlitta mycket ir en huvudvirksdagbok dir pa-
tienten dokumenterar sina symtom.

Nir misstanken om Hortons huvudvirk dyker upp, kan
huslikaren remittera till en neurolog, som i sin tur vid behov
kan remittera vidare till en huvudvirksspecialist.

— I svirdiagnostiserade fall kan vi ibland ligga in patienten
under en huvudvirksperiod for att fi en bittre bild av sym-
tomen, berittar Ingela Nilsson Remahl.

KVALITETSREGISTER SKA UTVECKLA VARDEN

Vid Huvudvirkscentrum pd Karolinska Universitetssjukhu-
set 1 Huddinge pdgdr nu utveckling av ett nytt kvalitetsregis-
ter — Huvudviirksregistret. Det ingdr i Svenska neuroregister
och omfattar f6r nirvarande patienter med Hortons huvud-
virk. Ingela Nilsson Remahl hoppas att registret pd sikt ska
bidra till bland annat bittre diagnostik och behandling av
patienter med denna diagnos.

Registret byggs upp efter forebild av registren for stroke
och MS, med patientengagemang som en viktig ingrediens.
Genom att patienten sjilv rapporterar in olika basdata om sin
sjukdom och behandling skapas en dokumentation som kan
fylla flera viktiga indamal. Registret ger méjlighet till utviir-
dering av olika behandlingsmetoder och annan forskning,
samtidigt som det kan bli ett verktyg for att forbittra patient-
maotet.

— Om patienten redan har dokumenterat olika basdata
skapas en bittre grund for samtalet med doktorn. Mélet dr
att underlitta ett effektivt patientbessk som framfor allt upp-
fyller patientens individuella behov.

HELENE WALLSKAR
Frilansjournalist

Hortons huvudvark har fatt sitt namn av den amerikan-
ske lakaren Bayard Taylor Horton (1895-1980). Han
var framst verksam vid Mayo-kliniken och skrev om

den svara och sarpraglade huvudvéarksformen forsta
gangen 1939.






