Krooniline paroksismaalne hemikraania:
kirjanduse ilevaade ja 3 aasta 10 kuu vanuse
titarlapse edukas ravitulemus indometatsiiniga
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Krooniline paroksiismaalne hemikraania (KPH) on harva esinev, trigeminaalsete autonoomsete pea-
valude alajaotusse kuuluv Ghe peapoole episoodiline valu koos autonoomse nérvisiisteemi diissfunktsiooni
néhtudega. Peavalu allub téaielikult indometatsiinravile. Artiklis on kirjeldatud 3 aasta ja 10 kuu vanuse
titarlapse haigusjuhtu, kellel KPH diagnoositi 10 kuud pérast haiguse algust ning kellel indometatsiiniga

taandusid peavalud téielikult.

Kroonilist paroksismaalset hemikraaniat (KPH) -
ingl chronic paroxysmal hemicrania, CPH - on
esimest korda kirjeldanud 1974. aastal Sjaastad
ja Dale. Kirjanduses tuntakse seda ka Sjaastadi
sindroomina (1, 2). See harva esinev peavalu
esineb ilekaalukalt nooremas keskeas naistel,
selle esinemissageduseks on 1-3% (6). KPH-le on
iseloomulikud vahelduvad, hootised ja korduvad,
alati Ghe ja sama peapoole valud, mis valdavalt
lokaliseeruvad silma-otsmiku-oimu piirkonnas. Valu
véib aeg-ajalt kiirguda ka &lga, kasivarde ja kaela
(6-8). KPH valu on patsiendid iseloomustanud
vaga mitmekesiselt: tuikav, puuriv, terav, torkay, lébi-
[6ikay, tiitav, hammustav. Peavalu vaib esineda nii
pdeval kui ka 6&sel kestusega 2-45 minutit sage-
dusega 2-40 hoogu 86pdevas (6-8). Valuhooga
kaasnevad tavaliselt sama peapoole autonoomse
ndrvisisteemi dsfunktsiooni néhud: pisarate vool,
konjunktiivi hipereemia, ninahingamise takistus
ning rinorrda (1-8). Valuhooga véivad kaasneda
ka fotofoobia ja mao-sooletraktivaevused (7).
KPH on lisatud rahvusvahelisse peavalude
klassifikatsiooni (/nternational Headache Society,
HIS) 1988. aastal (4) kobarpeavalude (cluster
headache) alajaotusse. Klassifikatsiooni uue ver-
siooni jdrgi (3) kuuluvad kobarpeavalud, krooniline
paroksismaalne hemikraania, SUNCT-siindroom
(shortlasting unilateral neuralgiform headache
with conjunctival injection and tearing) ja kobar-

tikk-sindroom (cluster-tic syndrome) trigeminaalsete
autonoomsete peavalude (trigeminal aufonomic
cephalgias, TACs) alajaotusse (3).

KPH diagnoosi kinnitab kiire ja tdielik peavalude
taandumine indometatsiinraviga (3, 4). Raviefekt
saabub kiiresti ja enamikul juhtudest 24 tunni jook-
sul. Kui peavalud indometatsiinravile 3 86pdeva
jooksul ei allu, ei ole t6endoliselt tegemist KPHga
(3,5, 6, 8, 11). Indometatsiin on KPH ja ka kestva
hemikraania (hemicrania continua) esmavaliku
ravim. Soovituslikuks raviannuseks taiskasvanul on
kuni 150 mg p&evas suu kaudu vai kuni 100 mg
sUstituna (6, 8, 11). Sdilitusannus on tavaliselt
25-100 (kuni 250) mg péevas (6, 8, 11, 27).
Ravimi &rajétmisel iimnevad haigussimptomid taas
12 tunni kuni méne pdeva méddudes (6, 11, 12).
Indometatsiini kérvaltoimeid on kirjeldatud 10%-|
patsientidest (6, 12).

Uhegi teise ravimiga ei ole nimetatud peavalude
korral samavéérselt t6husat paranemisefekti saa-
vutatud. On uuritud karbamasepiini, lamotrigiini,
topiramaadi jt antiepileptikumide toimet KPH
korral, samuti atsetiilsalitsitlhappe ja teiste
NSAIDide, verapamiili, sumatriptaani, piroksikaami
ja hapnikravi t8husust (11-16). Osalist raviefekti
on kirjeldatud atsetiilsalitsitlhappe, verapamiili
ning piroksikaami kasutamisel, ilejé&nud ravimid
ei ole KPH simptomitele mingit toimet avaldanud

(11-16).
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KPH patogenees on siiani jGdnud ebaselgeks.
Viimased uurimistulemused viitavad peavalude
tsentraalsele tekkemehhanismile (aktivatsiooni
téus erinevates subkortikaalsetes struktuurides,
hipotalamuse tagumises osas ja ajusilla dorsaalses
piirkonnas) ning simpadtilise ja parasimpaatilise
nérvisisteemi sekundaarsele haaratusele (25). On
téheldatud trigeminaalsete ja parasimpaatiliste
neuropeptiidide vabanemist peavaluataki ajal
(6). Need mehhanismid véivad p&hjustada &kki
algavat peavalu, mioosi, silmasisese réhu téusu
ning teisi autonoomse ndrvisisteemi aktiveerumise
iiminguid (6).

Indometatsiini raviefekti selgitatakse selle
tsiklooksigenaasi ja prostaglandiinide siinteesi
pérssiva ning samuti leukotrieenide sinteesi ja raku-
membraanide funktsiooni méjutava toimega (6).

KPH patsientide anamneesis ei ole seni leitud viiteid
haiguse teket soodustavatele teguritele, 20%-| pat-
sientidest on esinenud pea- véi kaelatrauma, kuid
seda on kirjeldatud nii migreeni kui ka kobarpeavalu
kannatavatel haigetel (6). Ka véib KPH hoo esile
kutsuda pea painutamine ja pééramine ning véline
surve kaela- v&i kuklapiirkonnale (6). Perekondlikku
disponeeritust KPH puhul ei ole t&heldatud (6).
Diferentsiaaldiagnostiliselt tulevad arvesse ka
teised peavalu vormid: kobarpeavalu (KP), kestev
hemikraania (KH) ja SUNCT-sindroom (4, 8, 9, 27).

KP esineb sagedamini meestel, valuhood on
harvemad ja kestavad kauem, samuti puudub sel
puhul ravivastus indometatsiinile.

KH on vdga harva esinev héire, mille korral
valu kestab ménest minutist kuni méne pd&evani,
vahel kaasnevad ka autonoomse nérvisisteemi
kahjustusele viitavad n&hud. On kirjeldatud ka KH
kupeerumist indometatsiinraviga.

SUNCT esineb enam meestel, valu on lihi-
ajalisem, pulseeriva iseloomuga, véhem intensiivne,
kaasnevad autonoomse ndrvisiisteemi héire ndhud,
kuid ravivastus indometatsiinile puudub.

KPH-le iseloomulikku kliinilist pilti véivad anda
ka ajuinfarkt, arteriovenoosne malformatsioon,
ajukasvaja (nt frontaalsagara tuumor), kavernoos-
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siinuse tromboos, sella turcica piirkonna tuumorid,
maksillaartsist, kaela radikulopaatia (6).

Laboratoorsed ja piltdiagnostilised vuringud
(KT, MRT, MR-angio, EEG) on sel puhul tavaliselt
patoloogilise leiuta (6).

KPH diagnostikas kasutatakse INDOTESTi sijs-
tides lihasesisesi 50 mg indometatsiini, mille jérel
valu tavaliselt méne tunni pérast kaob (6, 11, 26).
Ravi on KPH korral sagedasti eluaegne, kuid on
kirjeldatud kuni 1,5aastast valuvaba perioodi,
kui patsient ravimit ei vata vai saab indometatsiini
véiksemaid sdilitusannuseid (12).

KPH esineb lastel véga harva (19). Kirjanduses
on seni avaldatud vaid 5 haigusjuhu kirjeldust.
Jargnevalt on kirjeldatud KPH haigusjuhtu 3 aasta
10 kuu vanusel lapsel. Kirjanduse andmeil on tegu
seni publitseeritud juhtudest noorima patsiendiga
(20-24).

Haigusjuhu kirjeldus

3 a 10 k titarlaps hospitaliseeriti TU Kliinikumi
lastekliiniku neuroloogiaosakonda jaanuaris 2005
sagedaste ja tugevate Ghepoolsete peavaluhoogude
téttu. Vaevused esinesid nii péeval kui ka 66sel ning
nendega kaasnes lapse rahutus ja agitatsioon.

Laps siindis |l normaalsest rasedusest, ajalisest
sinnitusest, sinnikaaluga 3750 g ning senine
psihhomotoorne areng oli kulgenud héireteta.
Perekonnaanamneesist oli teada, et lapse emal on
alates 15. eluaastast esinenud migreenihood.

Kirjeldatud vaevuste téttu viibis patsient esimest
korda haiglaravil mértsis 2004, kui kaebused olid
kestnud juba Ghe aasta (peavaluhood algasid
2 aasta 3 kuu vanuselt). Haigestumise algul, esi-
mese 3 kuu jooksul oli &kiliste vasaku peapoole
valuhoogude kestus olnud 1-2 minutit ja need
esinesid 2-3 korda nadalas. Siis diagnoositi
lapsel keskkérvapdletik, mida peeti ka peavalu
pohjuseks.

Alates haiguse 4. kuust valuhoo kestus pike-
nes 5-15 minutini ning need kordusid 5-20
korral p&evas, valuhoogude vahe oli siiski véhemalt
90 minutit. Valuhoo ajal kaebas laps tugevat valu
vasakul silma, silmaimbruse ja otsmiku piirkonnas
ning ta haérus kdega vasakut ndopoolt. Esines ka



pisaratevool vasakust silmast ning vahel oli laps
pdrast valuhoogu rahutu ja agiteeritud.

Neuroloogilises leius kérvalekaldeid ei esine-
nud. Kognitiivne véimekus, keele ja sotsiaalsete
oskuste areng olid eakohased. Kliinilised ja bio-
keemilised vereanaliisid olid kérvalekalleteta;
MRT, otoloogiline ja oftalmoloogiline uuring pato-
loogilise leiuta. Uneajal registreeritud EEGs leiti
minimaalne bioelekirilise aktiivsuse aeglustumine
koos teravate lainetega vasakul oimupiirkonnas
ning seda télgendati kui fokaalse epilepsia aval-
dust. Patsiendile madrati raviks karbamasepiini
(32 mg/kg péevas). 4 nddala méddudes raviefekt
puudus ning alustati ravi lamotrigiiniga (4,5 mg/kg
pdevas). Ravi algusest 5 nédala méédudes teatas
patsiendi ema, et valuhoogude kestus ja sagedus
on suurenenud. Ravi lamotrigiiniga 16petati ning
jargmise 5 kuu jooksul prooviti teisi epilepsia-
ravimeid: okskarbasepiini, valproaati, topiramaati
ning okskarbasepiini ja valproaadi kombinatsiooni.
Antiepileptikumid olid toimeta, kuigi ravimite plasma-
kontsentratsioonid olid terapeutilistes védrtustes.
9 kuud hiliem ravi I6petati ning patsient hospitali-
seeriti korduvaks uuringuks.

Selleks ajaks olid valuhood tugevamad ning
esinesid sagedamini ka 8&siti. Lisaks ilmnes lapse
véliendunud erutuvus valuhoo ajal, tugeva valu t&ttu
peksis laps hoo ajal pead vastu pérandat. Valuhoo
moddumisel laps uinus (ka péeval).

Tehtud uuringute leiud olid ka sel korral kérvale-
kalleteta, EEGs ei esinenud patoloogilisi muutusi.
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Analiisinud haiguse senist kulgu, peavalu
iseloomu, senise ravi ebaefektiivsust ja vurin-
gutulemusi, pistitati tdédiagnoosiks krooniline
paroksismaalne hemikraania ning alustati ravi
indometatsiiniga (12,5 mg x 2). Raviefekt oli kiire:
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lapsel peavaluhoogusid esinenud. Kill on aga
tekkinud kerge peavalu, kui rohu vétmine on igel

ajal ununenud.

Kokkuvéte

Kirjeldasime kroonilise paroksimaalse hemikraa-
niaga - harva esineva peavaluvormiga -patsienti,
kes indometatsiinraviga téielikult paranes. Mitte alati
ei ole kerge j5uda Gige diagnoosini, kuid véga olu-
line selleni jsudmisel on usaldus ja koostdd arsti ning
lapse ja tema perekonna vahel. Kasitletud patsient
on seni kirjeldatutest olnud noorim.

Arvestades indometatsiinravi tdhusust KPH
korral, soovitame sedalaadi patoloogiale sageda-
mini m&elda, kui on tegu he peapoole valudega
ning kasutatud ravivétted on olnud edutud.
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Chronic paroxysmal hemicrania. A case of successful treatment with indomethacin in a 3-year

and 10-month-old girl

Chronic paroxysmal hemicrania is a rare form of head-
ache. CPH usually begins in adulthood and affected
persons experience severe throbbing, claw-like or boring
pain. The pain is usually on one side of head, near or in
the eye, temple, forehead and above the ear, occasion-
ally reaching to the back of the neck. Red and tearing
eyes, swollen eyelid of the affected side of the head and
nasal congestion may accompany the pain. Patients with
CPH experience 10-20 attacks per day on the same side
of head, usually lasting 2-25 minutes. Attacks may be trig-
gered by neck movement, external pressure to the neck
and other factors. Usually, indomethacin 150 mg per day
effectively dissolves and prevents pain attacks.
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CPH can occur at any age, affecting predominantly
women. CPH is a very rare form of headache in childhood.

In the paper a case of a 3-year and ten-month old
girl with CPH is described. She had a history of head-
ache since the age of 2 years and three months and
was treated with different antiepileptic drugs without
any success. She experienced severe pain attacks up to
20 times per day also at nighttime. After indomethacin
25 mg twice per day was prescribed, she became
totally symptom free on the seventh day of treatment.
Indomethacin 50 mg per day was continued and after
three years of follow-up she has not experienced any
headache attacs.
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