
5 1Vo l .  2 2 / 2 0 1 3 ,  n r  4 5

P R A C A  P O G L Ą D O W A / R E V I E W  P A P E R

Neuralgie nerwów czaszkowych u dzieci

Cranial neuralgias in children

Jędrzej Fliciński, Marcin Żarowski, Barbara Steinborn

Uniwersytet Medyczny im. Karola Marcinkowskiego Poznań, Katedra i Klinika Neurologii Wieku Rozwojowego 

STRESZCZENIE 
W artykule omówiono epidemiologię, objawy kliniczne, kryteria 
diagnostyczne wg Międzynarodowej Klasyfikacji Bólów Głowy 
wydanie 3 beta (ang. The International Classification of Headache 
Disorders, 3rd edition beta version – ICHD-3), przyczyny, diagno-
stykę różnicową, leczenie oraz dokonano przeglądu najnowszego 
piśmiennictwa dotyczącego neuralgii nerwów czaszkowych, 
które występują u dzieci. Przedstawiono ogólną charakterystykę 
neuralgii, a  także różnice i  podobieństwa w  ich obrazie klinicz-
nym u dzieci i dorosłych. Niektóre neuralgie jak: nerwoból nerwu 
trójdzielnego, nerwoból nerwu językowo-gardłowego, nerwoból 
nerwu pośredniego, nerwoból nerwu potylicznego, zespół Tolosa-
-Hunta i zespół Raedera omówiono szczegółowo. 
Słowa kluczowe: nerwoból nerwu trójdzielnego, nerwoból  
nerwu językowo-gardłowego, nerwoból nerwu pośredniego,  ner-
woból nerwu potylicznego, zespół Tolosa-Hunta, zespół Raedera

ABSTRACT
The following article discusses the epidemiology, clinical mani-
festations, diagnostic criteria of the The International Classifica-
tion of Headache Disorders, 3rd edition beta version - ICHD-3, 
causes, differential diagnosis, treatment and a review of recent 
literature on cranial neuralgia occurring in children. The general 
characteristic of neuralgias are presented as well as differences 
and similarities in the clinical picture in children and adults. 
Neuralgia such as trigeminal neuralgia, glossopharyngeal neu-
ralgia, nervus intermedius neuralgia, occipital neuralgia, Tolosa-
Hunt syndrome and Raeder’s syndrome are discussed in detail.
Key words: trigeminal neuralgia, glossopharyngeal neuralgia, 
nervus intermedius neuralgia, nummular headache, occipital 
neuralgia, Raedera syndrome, Tolosa-Hunt Syndrome

Skróty zastosowane w artykule:
TN – nerwoból nerwu trójdzielnego; n. V – nerw trójdzielny; 
GPN – nerwoból nerwu językowo-gardłowego; n. IX – nerw 
językowo-gardłowy; NIN – nerwoból nerwu pośredniego; 
ON – nerwoból nerwu potylicznego; THS – zespół Tolosy-
-Hunta; RS – zespół Raedera; ICHD-III – Międzynarodowa 
Klasyfikacja Bólów Głowy (International Classification of 
Headache Disorders); n.X – nerw błędny; HSV – herpes 
simplex virus; MRI – rezonans magnetyczny.

WSTĘP 
W nowej Międzynarodowej Klasyfikacji Bólów Głowy 
wydanie 3 beta (ang. The International Classification of 
Headache Disorders, 3rd edition beta version – ICHD-
3) [1], której polską wersję opublikowano w  Medycynie 
Praktycznej Neurologia [2], przedstawiono także podział 
i  warunki rozpoznania neuralgii nerwów czaszkowych. 
Mimo że w codziennej pracy klinicznej rzadko rozpozna-
jemy te zespoły chorobowe, celem tej pracy było przedsta-
wienie aktualnych danych na temat sposobów diagnostyki 
i ich leczenia. 

EPIDEMIOLOGIA NEURALGII NERWÓW CZASZKOWYCH
Neuralgie nerwów czaszkowych stanowią rzadko wystę-
pującą grupę chorób u  dzieci. W  literaturze przedmiotu 
brak danych oceniających częstość występowania neuralgii 
nerwów czaszkowych, a  dane epidemiologiczne występo-

wania neuralgii u dorosłych nie są liczne. Koopman i wsp. 
w 2009 roku opublikowali pracę oceniającą zachorowalność 
na bóle twarzy w populacji holenderskiej. W artykule tym 
oszacowano, że całkowita zachorowalność na bóle twarzy 
wynosi 34,9–42,9/100000/rok, z  czego odsetek neuralgii 
nerwu trójdzielnego wynosił 32,6%, neuralgii nerwu poty-
licznego 8,3%, neuralgii nerwu językowo-gardłowego 0,6% 
[3]. 

OBJAWY KLINICZNE NERWÓW CZASZKOWYCH
Kluczowy dla prawidłowego rozpoznania neuralgii nerwów 
czaszkowych jest dokładnie zebrany wywiad, ponieważ 
wiele objawów może być mylonych z  innymi zespołami 
bólowymi, takimi jak: klastrowy ból głowy czy migrena. 
W codziennej praktyce klinicznej ważne jest także odróżnie-
nia bólu neuropatycznego od bólu neuralgicznego (nerwo-
bólu). Zgodnie z definicją neuralgia jest postacią neuropatii 
charakteryzującą się napadowym, krótkim, silnym bólem 
trwającym od kilku sekund do kilku minut. Obszar bólu 
odpowiada lokalizacji anatomicznej zajętego nerwu lub 
gałęzi nerwu i może promieniować do innych okolic w trak-
cie trwania napadu. Ból pojawia się nagle i opisywany jest 
jako rwący, parzący, kłujący lub przeszywający. Objawy 
w neuralgii najczęściej występują jednostronnie, ale w przy-
padku młodych pacjentów nie zawsze jest to typowa cecha 
[4]. W neuralgii napady bólu mogą być prowokowane przez 
podrażnienie stref lub punktów spustowych (ang. trigger 
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points or zones). Zazwyczaj w  badaniu neurologicznym 
nie stwierdza się odchyleń od normy, jednak w przypadku 
dzieci, ze względu na częsty brak współpracy podczas bada-
nia, określenie objawów ubytkowych może być trudne. 
W  trakcie choroby charakterystyczne są okresy remisji, 
które stają się coraz krótsze z biegiem trwania schorzenia. 
Najważniejsze różnice między bólem neuropatycznym 
a neuralgicznym wymieniono w tabeli I.

PRZYCZYNY I DIAGNOSTYKA RÓŻNICOWA NEURALGII NERWÓW CZASZKO-
WYCH
W przypadku dzieci najczęściej podejrzewa się charak-
ter objawowy neuralgii. Rozpoznając pierwotną neuralgię 
nerwów czaszkowych w diagnostyce różnicowej, w pierw-
szej kolejności należy wziąć pod uwagę takie przyczyczyny 
jak: choroby demielinizacyjne, guzy tylnego dołu czaszki, 
procesy zapalne, wady anatomiczne, nieprawidłowy prze-
bieg naczyń tętniczych [4]. Niezbędnym narzędziem 
diagnostycznym pozwalającym wykluczyć charakter obja-
wowy neuralgii jest rezonans magnetyczny (MRI) głowy. 

LECZENIE NEURALGII NERWÓW CZASZKOWYCH
W dostępnym piśmiennictwie brak jest oddzielnych kry-
teriów rozpoznania oraz standardów leczenia neuralgii dla 
dzieci i  z tego względu należy opierać się na kryteriach, 
a także standardach opracowanych dla dorosłych. W więk-
szości przypadków skuteczność klasycznych leków prze-
ciwbólowych, takich jak niesteroidowe leki przeciwzapalne 
lub opioidy jest niewielka. W leczeniu neuralgii najskutecz-
niejsza okazuje się grupa leków przeciwpadaczkowych, 
w tym – w szczególności – karbamazepina. Leczenie chirur-
giczne jest przeznaczone dla chorych z lekoopornymi posta-
ciami neuralgii lub u których rozpoznano wtórną neuralgię. 

NERWOBÓL NERWU TRÓJDZIELNEGO 
(ang. trigeminal neuralgia, trigeminalgia, tic doulourex – 
TN) (ICHD-3 – 13.1) 

W klasyfikacji ICHD-3 wyodrębniono dwie główne 
postacie klasyczny TN i  bolesną neuropatię nerwu trój-
dzielnego [1]. Klasyczny TN podzielono na: wyłącznie 
napadowy (ang. classical trigeminal neuralgia, purely 
paroxysmal) i  z uporczywym bólem twarzy (ang. classi-
cal trigeminal neuralgia with concomitant persistent facial 
pain). Należy pamiętać, że do klasycznego TN zalicza się 
idiopatyczną postać oraz TN związany z uciskiem naczyń 
na nerw. Grupa bolesnej neuropatii trójdzielnej została 
podzielona na: bolesną neuropatię nerwu trójdzielnego 
przypisaną ostrej fazie półpaśca (ang. painful trigeminal 
neuropathy attributed to acute Herpes zoster), neuropa-
tię nerwu trójdzielnego po zakażeniu wirusem opryszczki 
(ang. post-herpetic trigeminal neuropathy), bolesną poura-
zową neuropatię nerwu trójdzielnego (ang. painful post-
-traumatic trigeminal neuropathy), bolesną neuropatię 
nerwu trójdzielnego przypisywaną ognisku demielinizacji 
w przebiegu stwardnienia rozsianego [ang. painful trige-
minal neuropathy attributed to multiple sclerosis (MS) 
plaque], bolesną neuropatię nerwu trójdzielnego przypi-
sywaną masie patologicznej (ang. painful trigeminal neu-
ropathy attributed to space-occupying lesion) i  bolesną 
neuropatię nerwu trójdzielnego przypisywaną innej choro-
bie. Symptomatyczna postać TN stanowi od 5% do 10% 
przypadków. 

Epidemiologia TN 
TN jest najczęstszym nerwobólem nerwów czaszkowych, 
drugi najczęstszy nerwoból nerwu językowo-gardłowego 
występuje około 50 razy rzadziej. Częstość występowania 
TN wynosi od 4 do 13 przypadków na 100 000 osób i wzrasta 
stopniowo wraz z wiekiem [5,6]. W większości przypadków 
klasyczna postać TN występuje po 50. roku życia. Około 
70% chorych jest w wieku powyżej 60. roku życia, a tylko 
1% przypadków TN jest rozpoznawany przed 20. rokiem 
życia [7]. TN częściej występuje u  kobiet w  porównaniu 
z mężczyznami (1,5:1). Większość chorych ma sporadyczną 
postać TN, ale istnieją też opisy rodzinnego występowania 
TN dziedziczonego autosomalnie dominująco [8]. W litera-

Tabela I. Charakterystyka bólu neuropatycznego i bólu neuralgicznego Characteristic of neuropathic pain and neuralgic pain

Ból neuropatyczny (neuropathic pain) Ból neuralgiczny (nerwoból) (neuralgin pain)

Czas trwania bólu Kilka dni do kilku lat, Kilka sekund do kilku minut

Charakter Ciągły lub napadowy, palący, przeszywający, 
rwący

Napadowy, przeszywający, rwący, parzący, kłujący 
lub rozdzierający

Początek bólu Nagły lub stopniowy Nagły

Intensywność Różna Znaczna

Nawroty Rzadko Częste

Przyczyna powstawania bólu Uraz, choroba metaboliczna, zapalenie, zatrucie 
związkami chemicznymi Nieznana

Wiek występowania Różny wiek Głównie osoby starsze

Objawy w badaniu 
neurologicznym

Ubytek czucia w obszarze zaopatrywanym przez 
dany nerw, allodynia, hiperalgezja, Brak

Czynniki wyzwalające Różne Dotyk, codzienne czynności np. jedzenie, mycie się
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turze jest zaledwie kilka opisów przypadków TN u dzieci 
[7,9–11]. 

Objawy kliniczne TN
TN definiuje się jako napadowy, stereotypowy, silny i ostry 
ból powierzchowny lub kłujący, dotyczący jednej lub więcej 
gałęzi nerwu trójdzielnego (n. V). TN zazwyczaj pojawia się 
tylko po jednej stronie, a  ból obustronny występuje tylko 
u  2–5% chorych [12]. W  odróżnieniu od innych zespo-
łów bólowych twarzy TN nie wybudza pacjentów w nocy. 
Umiejscowienie bólu głównie dotyczy gałęzi szczękowej 
(V2) (35%) i/lub gałęzi żuchwowej (V3) (30%) n. V. Ból 
w  obrębie gałęzi ocznej (V1) n. V występuje najrzadziej 
(4%) i  najczęściej związany jest z  zakażeniem wirusem 
opryszczki (ang. herpes simplex virus –HSV). Napad bólu 
zwykle trwa od kilku sekund do 2 minut, napady mogą się 
powtarzać nawet do kilku razy w ciągu dnia. U niektórych 
pacjentów z  wieloletnim wywiadem TN może wystąpić 
ciągły tępy ból. Ból czasami jest tak silny, że może spowo-
dować wykrzywienie, grymas twarzy (tic douloureux), który 
uniemożliwia mówienie, mycie twarzy, jedzenie i  picie. 
W TN ból może zostać wywołany przez delikatne dotknię-
cie charakterystycznych stref lub punktów spustowych, 
które najczęściej lokalizują się w zakresie „chorej” gałęzi 
n. V. Poza tym napad bólu może być spowodowany przez: 
żucie, połykanie mówienie, mycie zębów, zimne powietrze, 
uśmiech. Epizody TN mogą trwać tygodniami lub miesią-
cami, po czym następuje okres remisji, który może trwać 
nawet latami. Niestety, nawroty TN są częste i  z czasem 
trwania choroby ataki bólu są silniejsze i trwają dłużej [13].

Kryteria diagnostyczne TN 
Według kryteriów ICHD-3 rozpoznanie klasycznego TN 
można ustalić w momencie wystąpienia co najmniej trzech 
napadów jednostronnego bólu twarzy odpowiadającego 
unerwieniu jednej lub kilku gałęzi nerwu n. V. Ból nie 
promieniuje poza unerwienie n. V. Oprócz tego w TN ból 
musi spełniać trzy z czterech cech: jest powtarzalny i trwa 
od ułamka sekundy do 2 minut, ma znaczne nasilenie, jest 
opisywany jako uczucie porażenie prądem, rozdzierający, 
kłujący lub ostry, występuje po zajętej stronie twarzy po sty-
mulacji nieszkodliwym bodźcem. Poza tym w TN w bada-
niu neurologicznym nie stwierdza się objawów ubytkowych 
i inne rozpoznania w ICHD-3 nie opisują lepiej zaobserwo-
wanych zaburzeń [1]. 

Przyczyny i diagnostyka różnicowa TN
W większości przypadków TN jest spowodowany przez 
ucisk na korzenie n. V zazwyczaj kilka milimetrów przy wej-
ściu nerwu do mostu (ang. root entry exit zone). Dokładny 
mechanizm nie jest znany, ale wydaje się, że ucisk powo-
duje zmiany demielinizacyjne, a  to z  kolei wpływa na 
zaburzony przepływ impulsów nerwowych (ang. ephaptic 
transmision). W 80–90% przypadków ucisk jest spowodo-
wany przez nieprawidłowo przebiegającą tętnicę (głównie 
górną tętnicę móżdżku) lub rzadziej przez żyłę [14]. Inne 
przyczyny wywołujące objawy TN to: nerwiaki, oponiaki, 
torbiele, tętniaki lub wady rozwojowe naczyń, stwardnienie 
rozsiane, zapalenie okołozębowe, guzy piramidy kości skro-
niowej, guzy kąta mostowo-móżdżkowego. 

Leczenie TN
W piśmiennictwie nie ma wytycznych dotyczących lecze-
nia TN u dzieci, natomiast istnieją rekomendacje w leczeniu 
dorosłych, na których należałoby się opierać w przypadku 
leczenia TN u dzieci. W opisanych przypadkach TN u dzieci 
u większości chorych rozpoznano symptomatyczną postać 
TN. W leczeniu pierwotnej postaci TN terapia farmakolo-
giczna jest terapią pierwszego wyboru. Leczenie chirur-
giczne jest zarezerwowane dla pacjentów, którzy są oporni 
na leczenie farmakologiczne lub mają wtórną postać TN. 

W 2008 roku Amerykańska Akademia Neurologii (ang. 
American Academy of Neurology – AAN) i  Europejska 
Federacja Towarzystwa Neurologicznego (ang. European 
Federation of Neurological Societies – EFNS) wspól-
nie opublikowały pracę oceniającą skuteczność leków 
w  TN. Stwierdzono, że karbamazepina jest skutecznym 
lekiem w  leczeniu bólu pacjentów z  klasyczną postacią 
TN. Okskarbazepina została uznana za prawdopodobnie 
skuteczny lek w  leczeniu TN, natomiast baklofen, lamo-
trygina i  pimozyna są być może skuteczne. Stwierdzono 
również, że istnieją ograniczone dane dotyczące skuteczno-
ści leczenia TN dla: klonazepamu, gabapentyny, fenytoiny, 
tocainide, tyzanidyny i walproinianów [15]. W większości 
przypadków leczenie farmakologiczne TN jest skuteczne. 
U niektórych pacjentów opornych na monoterapię można 
włączyć skojarzoną terapię, jednakże nie ma randomizo-
wanych badań klinicznych porównujących monoterapię 
z  leczeniem skojarzonym w TN. Lopes opisał przypadek 
12-letniej dziewczynki z TN, u której włączenie karbama-
zepiny (500 mg/dzień) oraz tramadolu (300 mg/dzień) nie 
przyniosło poprawy. U  tej chorej uzyskano kontrolę bólu 
dopiero po dodaniu gabapentyny (1200 mg/dzień) oraz 
zwiększeniu dawki karbamazepiny do 800 mg/dzień [9]. 
Opisy przypadków TN u  dzieci w  większości dotyczyły 
postaci lekoopornych i  ustąpienie objawów TN uzyski-
wano po zastosowaniu leczenia operacyjnego [7]. W pracy 
opublikowanej przez AAN i EFNS oceniono również sku-
teczność leczenia chirurgicznego. Dekompresję mikrona-
czyniową, rizotomię oraz leczenie nożem gamma uznano 
za być może skuteczne, natomiast wyniki leczenia obwodo-
wego usunięcia nerwu oceniono za niejednoznaczne [15]. 

NERWOBÓL NERWU JĘZYKOWO-GARDŁOWEGO 
(ang. glossopharyngeal neuralgia – GPN) (ICHD-3 13.2) 

Epidemiologia GPN
GPN jest drugim najczęstszym nerwobólem nerwów czasz-
kowych, stanowi od 0,2 do 1,3‰ dolegliwości w obrębie 
twarzy. Rozpowszechnienie ocenia się na około 0,7 na 100 
000 mieszkańców na rok. GPN częściej występuje u osób po 
50. roku życia [16]. Nie stwierdzono przewagi występowa-
nia u żadnej z płci [16]. 

Objawy kliniczne GPN
W GPN ból jest silny i może występować w okolicy: tylnej 
części języka, migdałka podniebiennego, gardła albo poni-
żej dolnego kąta żuchwy lub też w  uchu. Miejsce bólu 
odpowiada unerwieniu przez n. IX lub n. uszny i/lub gałęzie 
gardłowe n. X [17]. Napady bólu trwają od kilku sekund do 
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kilku minut i występują po jednej stronie. Obustronny ból 
zdarza się u około 12% pacjentów [18]. Ból często może 
być wywołany prostymi czynnościami, takimi jak: żucie, 
mówienie, połykanie, ziewanie, dotykanie szyi lub prze-
wodu słuchowego zewnętrznego. W ciągu dnia może wystą-
pić kilka napadów. GPN może trwać od kilku tygodni do 
kilku miesięcy, po czym samoistnie ustępuje. Objawy GPN, 
podobnie jak TN, mogą nawracać po kilku latach remisji. 
Niektóre z  ataków mogą być powiązane z  bradykardią, 
asystolią lub omdleniami, przypuszczalnie dlatego, że wej-
ście n. IX do jądra pasma samotnego ma wpływ na jądro 
ruchowe n. X [19, 20].

Kryteria diagnostyczne GPN 
Według ICHD-3 rozpoznanie GPN można ustalić wówczas, 
gdy występują co najmniej trzy napady jednostronnego bólu 
zlokalizowanego w  tylnej części języka, w  dole migdał-
kowym, gardle, w okolicy kąta żuchwy i/lub w uchu. Ból 
w GPN musi spełniać trzy z czterech cech: jest powtarzalny 
i trwa od kilku sekund do 2 minut, ma znaczną intensywność, 
ma charakter rozdzierający, kłujący lub ostry, może być 
wyzwalany przez połykanie, kaszel, mówienie albo ziewa-
nie. Oprócz tego w badaniu neurologicznym nie stwierdza 
się objawów ubytkowych, a inne rozpoznania w ICHD-3 nie 
opisują lepiej zaobserwowanych zaburzeń [1]. 

Przyczyny i diagnostyka różnicowa GPN
Patogeneza GPN nie jest znana, jedną z możliwych przy-
czyn jest ucisk naczyniowy na miejsce przejścia mieliny 
ośrodkowej w  obwodową (ang. root entry exit zone), co 
może powodować demielinizację nerwu i  nieprawidłowe 
przekaźnictwo nerwowe. Dodatkowo taki ucisk naczyniowy 
na nerw może powodować aktywację włókien aferentnych, 
co doprowadza do nadczynności i  nadpobudliwości jądra 
nerwu czaszkowego [16]. Inną możliwą przyczyną jest akty-
wacja receptorów glutaminergicznych typu NMDA [21]. 
Przypadki GPN opisane u dzieci spowodowane były: opera-
cją wycięcia migdałka gardłowego lub migdałków podnie-
biennych [22], wadą rozwojową (zespół Arnolda-Chiariego 
typ I) [23], uciskiem tętnicy móżdżkowej na n. IX i n. X 
[7], nerwiakiem n. IX [24]. Ponadto GPN może być również 
spowodowana: zmianami demielinizacyjnymi, guzem kąta 
mostowo-móżdżkowego, zapaleniem migdałków, ropniem 
okołomigdałkowym, zapaleniem kości skalistej, ropniem 
nadtwardówkowym, tętniakiem tętnicy szyjnej, zespołem 
Eagle’a, urazem szyi, blizną po naświetlaniu tkanek pro-
mieniami jonizującymi [25, 26]. W diagnostyce różnicowej 
pierwotnej GPN należy wziąć pod uwagę neuralgie nerwu 
pośrodkowego.

Leczenie GPN
W leczeniu pierwotnej GPN w pierwszej kolejności stosuje 
się leczenie farmakologiczne. Katusic S i wsp. ocenili, że 
tylko około jedna czwarta pacjentów wymaga chirurgicznej 
interwencji [27]. Jak do tej pory nie opublikowano żadnych 
prac, które oceniałyby skuteczność leczenia farmakologicz-
nego w GPN. Przy wyborze leczenia wydaje się jednak, że 
należy opierać się na standardach leczenia opublikowanych 
dla TN [15]. Lekiem pierwszego rzutu jest karbamazepina 
[19], następnie można zastosować: fenytoinę, gabapen-

tynę [28], klonazepam, okskarbamazepinę, pregabalinę, 
lamotryginę [29], topiramat, baklofen [30]. W  przypadku 
braku skuteczności leczenia farmakologicznego stosuje się 
metody leczenia chirurgiczne, najskuteczniejszą metodą 
jest wewnątrzczaszkowe przecięcie n. IX i 3 do 4 górnych 
korzeni n. X, skuteczną metodą jest też naczyniowa dekom-
presja [31].

NERWOBÓL NERWU POŚREDNIEGO 
(otalgia, neuralgia Wissberga) (ang. nervus intermedius neu-
ralgia – NIN) (ICHD-3 13.3) 

Podział NIN
W nowej klasyfikacji ICHD-3 NIN został podzielony na kla-
syczny NIN (ang. classical nervus intermedius neuralgia) 
i  na wtórną neuropatię nerwu pośredniego przypisywaną 
półpaścowi (ang. nervus intermedius neuropathy attributed 
to Herpes zoster) [1]. 

Epidemiologia NIN 
W literaturze brak danych na temat zachorowalności, roz-
powszechnienia i  czynników ryzyka [32]. NIN występuje 
bardzo rzadko, częściej w  wieku średnim i  u kobiet niż 
u mężczyzn.

Objawy kliniczne NIN 
NIN charakteryzuje się napadowym, krótkim, jednostron-
nym, silnym bólem w głębi ucha (małżowina uszna, przewód 
słuchowy, podniebienie miękkie) [33]. Napad bólu o charak-
terze ostrym lub piekącym występuje z różną częstotliwością 
i trwa od kilku sekund do kilku minut, może promieniować 
do skroni i  kąta żuchwy [34]. NIN mogą współtowarzy-
szyć dodatkowe objawy, takie jak: zaburzenia smaku, łza-
wienie, nadmierne ślinienie się [32]. Napad NIN może być 
wywołany przez jedzenie, mówienie lub też podrażnienie 
tylnej ściany kanału słuchowego. Nerw pośredni, inaczej 
zwany nerwem Wrisberga od nazwiska odkrywcy tego 
nerwu w 1777 roku, przebiega między nerwem twarzowym 
a  górną częścią nerwu przedsionkowego i  po wejściu do 
przewodu słuchowego wewnętrznego łączy się z włóknami 
ruchowymi nerwu twarzowego w zwoju kolanka [35]. Nerw 
pośredni przewodzi włókna przywspółczulne od jądra śli-
nowego górnego do gruczołów: nosowopodniebiennych, 
podżuchwowych, podszczękowych i  gruczołu łzowego 
[36]. Przekazuje także włókna czuciowe ze skóry z okolicy 
przewodu słuchowego zewnętrznego, błon śluzowych nosa, 
nosogardzieli oraz włókna smakowe z  języka i  dna jamy 
ustnej do jądra pasma samotnego [37]. 

Kryteria diagnostyczne NIN
Według ICHD-3 rozpoznanie klasycznego NIN można usta-
lić wówczas, jeśli występują co najmniej trzy napady jedno-
stronnego bólu zlokalizowanego w przewodzie słuchowym 
z  możliwością promieniowania do obszaru ciemieniowo-
-potylicznego. Dodatkowo ból w  NIN musi spełniać trzy 
z czterech cech: jest powtarzalny i napady bólu trwają od 
kilku sekund do kilku minut, ma znaczne nasilenie, ma cha-
rakter rozdzierający, kłujący lub ostry, jest wyzwalany przez 
podrażnienie obszarów spustowych na tylnej ścianie prze-
wodu słuchowego i/lub obszarów w okolicy ucha. Poza tym 
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nie stwierdza się neurologicznych objawów ubytkowych 
oraz w ICHD-3 inne rozpoznanie nie opisuje lepiej wystę-
pujących objawów [1]. 

Przyczyna i diagnostyka różnicowa NIN
Przyczyna NIN nie jest znana. Cześć badaczy uważa, że 
jednym z  możliwych czynników jest ucisk naczyń (tęt-
nica móżdżku dolna tylna) w okolicy mostu na nerw [38, 
39]. NIN często występuje w  przebiegu zakażenia wiru-
sem opryszczki (herpes simplex virus – HSV) i w związku 
z czym przypuszcza się, że obrzęk wywołany zakażeniem 
HSV w  zwoju kolanka może wpływać na nerw pośredni 
[34]. W  dwóch opisach rodzinnego występowania NIN 
i  ON, autorzy sugerują możliwość dziedziczenia autoso-
malnego dominującego lub dziedziczenia dominującego 
związanego z  chromosomem X (ang. X-linked dominant) 
[40, 41]. Dib-Hajj i  wsp. oraz Cummins i  wsp. uważają, 
że za rodzinne występowanie NIN i ON może odpowiadać 
mutacja genu kodującego kanał sodowy Nav. 1.7 [42, 43]. 
Rozpoznanie NIN, poza spełnieniem kryteriów diagno-
stycznych, wymaga wykluczenia innych neurologicznych 
i otolaryngologicznyh przyczyn bólu ucha. W diagnostyce 
różnicowej należy wziąć pod uwagę: neuralgie nerwu języ-
kowo-gardłowego, neuralgię nerwu błędnego, neuralgię 
nerwu trójdzielnego, ucisk tętnicy móżdżku przednio-tylnej, 
neuroboreliozę i  nerwiak nerwu pośredniego [32, 44–46]. 
Ból ucha może również wystąpić w zespole Ramsaya Hunta, 
w którym oprócz wymienionego objawu występuje jedno-
stronne porażenie nerwu twarzowego i  charakterystyczne 
pęcherzyki w przewodzie słuchowym zewnętrznym. 

Leczenie NIN
W literaturze brak rekomendacji lub standardów leczenia 
NIN. W leczeniu NIN należy więc opierać się na standardach 
leczenia TN [47]. W leczeniu farmakologicznym stosuje się 
podobne leki jak w TN: karbamazepinę gabapentynę, prega-
balinę, lamotryginę [34, 40]. W przypadku braku poprawy 
należy wziąć pod uwagę leczenie chirurgiczne: mikrona-
czyniową dekompresję [48], przecięcie nerwu pośredniego 
[37]. W literaturze występują dwa opisy przypadków NIN 
u dzieci. Sharan i wsp. autorzy opisali przypadek 12-letniej 
dziewczynki z NIN, u której poprawę uzyskano po wycię-
ciu struny bębenkowej i przecięciu nerwu pośredniego [49]. 
Drugi przypadek to opis 2-letniej dziewczynki z  wtórną 
postacią NIN spowodowaną nerwiakiem nerwu trójdziel-
nego. U tej pacjentki napady bólu występowały od 10 do 20 
razy w ciągu dnia w okolicy lewego ucha i trwały około 8 
sekund. Na początku uzyskano poprawę po włączeniu kar-
bamazepiny, ale ze względu na rozpoznanie guza lewego 
nerwu trójdzielnego w MR przeprowadzono leczenie ope-
racyjne [50]. 

NERWOBÓL NERWU POTYLICZNEGO
(ang. occipital neuralgia – ON) ( ICHD-3 13.4) 

Epidemiologia 
W literaturze przedmiotu brak danych na temat zachorowal-
ności i rozpowszechnienia ON.

Objawy kliniczne ON 
ON charakteryzuje się występowaniem napadowego, inten-
sywnego, kłującego bólu w okolicy mniejszego, większego 
i/lub trzeciego nerwu potylicznego. Neuralgia nerwu poty-
licznego większego, występuje częściej (90% wszystkich 
przypadków ON) w porównaniu z neuralgią nerwu potylicz-
nego mniejszego (10%). Oba nerwy są zajęte u 8,7% pacjen-
tów [51]. Ból najczęściej rozpoczyna się w okolicy karku 
i rozprzestrzenia się do guzowatości kości potylicznej. Tępy 
ból głowy w  okolicy potylicy może występować między 
napadami bólu. Napady bólu zwykle występują jednostron-
nie, trwają od kilku sekund do kilku minut i mogą wystąpić 
spontanicznie lub być prowokowane przez: podrażnienie 
stref lub punktów wrażliwych, czesanie włosów, ekspozycję 
na zimno lub ruchy szyją [33]. Ucisk, dotykanie lub opu-
kiwanie wzdłuż przebiegu gałęzi nerwu potylicznego może 
wywołać bolesne napady lub parestezje wzdłuż podrażnio-
nego nerwu (objaw Tinela-Hoffmana) [52]. Kuhn i  wsp. 
opisali 12 chorych z objawami ON, u których dodatkowo 
poza bólem w  okolicy potylicy występowały: zaburzenia 
widzenia (76%), zawroty głowy (50%), nudności (42%), 
parestezje w obrębie owłosionej skóry głowy (33%), szumy 
w uszach (33%). Powyższe objawy mogą wynikać z połą-
czeń pomiędzy nerwami czaszkowymi n. VIII, nn. IX i X 
oraz częścią szyjną pnia współczulnego. Dodatkowo w tej 
grupie u  80% chorych zaobserwowano znaczące ustąpie-
nie bólu w wyniku miejscowego znieczulenia bupiwakainą 
[53]. 

Kryteria diagnostyczne ON
Według ICHD-3 rozpoznanie ON można ustalić wtedy, 
kiedy bóle jest jednostronny lub obustronny i jest zlokalizo-
wany w obrębie unerwienia nerwu większego, mniejszego 
i/lub trzeciego. Poza tym ból w  ON musi spełniać dwie 
z  trzech cech: jest powtarzalny i  napady trwają od kilku 
sekund do kilku minut, ma znaczne nasilenie, jest opisy-
wany jako rozdzierający, kłujący lub ostry. Dodatkowo ból 
charakteryzuje się zaburzeniami czucia i lub allodynią pod-
czas nieszkodliwego drażnienia skóry głowy i/lub włosów. 
Ponadto bóle cechują się występowaniem dwóch lub jednej 
cechy: wrażliwością na dotyk w obrębie gałęzi nerwu poty-
licznego, występowaniem punktów spustowych w obrębie 
wyjścia nerwu większego potylicznego lub w  obszarze 
unerwienia C2. Ostatnią cechą bólu w ON jest ustępowa-
niem przez lokalną blokadę znieczulającą obejmującą zajęty 
nerw. W kryteriach diagnostycznych ON inne rozpoznanie 
w  ICHD-3 nie opisuje lepiej zaobserwowanych objawów 
klinicznych [1].

Przyczyny i diagnostyka różnicowa ON
Przyczyna ON nie jest znana. Jedna z hipotez mówi, że za 
ból w ON odpowiada uraz korzeni nerwowych C2-C3 i/lub 
nerwów potylicznych w wyniku przewlekłej niestabilności 
odcinka szyjnego kręgosłupa, uwięźnięcia lub zapalenia 
[54]. Inni autorzy za przyczynę ON uznają ucisk tętnicy 
potylicznej na nerwy [55]. Najnowsza hipoteza podaje, że 
przyczyną ON jest przewlekły ucisk nerwów potylicznych 
przebiegających w mięśniach karku i czepca [56, 57]. Zapa-
dalność i  częstość występowania ON nie jest znana [52]. 
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W dostępnej literaturze tylko w jednym artykule przedsta-
wiono ON u dzieci. Jednak opisy tych przypadków pocho-
dzą z ery przed użyciem tomografii komputerowej [58]. Do 
czynników ryzyka wystąpienia ON zalicza się uraz kręgo-
słupa szyjnego. W diagnostyce różnicowej należy brać pod 
uwagę: nowotwory, zakażenia, wady wrodzone (zespół 
Arnolda-Chirego). Ze względu na podobieństwo objawów 
ON może być mylona z: migreną, klastrowym bólem głowy, 
napięciowym bólem głowy oraz z  hemicrania continua. 
Podobne objawy do ON mogą być wywołane: osteoartretozą 
stawu szczytowo-potylicznego lub szczytowo-obrotowego, 
guzami odcinka szyjnego kręgosłupa, zmianami zapalnymi 
w odcinku szyjnym kręgosłupa w szczególności C1-C3. 

Leczenie ON
Najskuteczniejszą formą terapii w ON jest blokada nerwu 
potylicznego. Zwykle jest to mieszanka leków miejscowo 
znieczulających z glikokortykosterydami [57, 59]. Po blo-
kadzie nerwu ból znika szybko i taki stan może się utrzymać 
tygodniami lub miesiącami. W przypadku ponownego poja-
wienia się ON można powtórzyć blokadę nerwu. Złagodze-
nie objawów po zastosowaniu blokady nerwu jest jednym 
z kryteriów diagnostycznych ON wg ICHD-3 [1]. Fałszywie 
pozytywne wyniki mogą wystąpić w migrenie i klastrowym 
bólu głowy [60]. Vanelderen i  wsp. stworzyli na podsta-
wie dotychczas opublikowanych badań algorytm leczenia 
w  ON, zgodnie z  którym w  pierwszej kolejności należy 
zastosować blokadę nerwów potylicznych. W  przypadku 
braku skuteczności jako drugą możliwość trzeba rozważyć 
zastosowanie stymulacji o  częstotliwości radiowej (ang. 
pulsed radio-frequence) nerwów potylicznych, a następnie 
w przypadku dalszego braku skuteczności można zastoso-
wać stymulację o częstotliwości radiowej na zwoje korzeni 
nerwowych C2 lub C3 [52]. W literaturze występują opisy 
przypadków leczenia ON stymulacją nerwu potylicznego 
[61, 62]. Kapural opisał zastosowanie toksyny botulinowej 
typu A u  6 chorych, u  których leczenie farmakologiczne 
i tradycyjna metoda blokady nerwów potylicznych nie była 
skuteczna, ale wielu naukowców uważa, że efekty leczenia 
toksyny botulinowej w  ON nie są jednoznaczne [52, 63]. 
W ON opisano także skuteczne leczenie farmakologiczne: 
karbamazepiną, gabapentyną oraz trójcyklinicznym lekami 
przeciwdepresyjnymi [64]. W  przypadku wystąpienia ON 
jako skutku wypadku komunikacyjnego skutecznym spo-
sobem jest założenie kołnierza szyjnego na 2–3 tygodnie. 
W ON można stosować również metody chirurgiczne takie 
jak: odbarczenie korzenia C2, przecięcie pnia nerwu poty-
licznego (neurotomia), przecięcie korzenia C2 (selektywna 
tylna rhizotomia), nieselektywne zewnątrztwardówkowe 
przecięcie korzenia C2, przecięcie zwoju C2 (gangliotomia) 
lub wycięcie zwoju C2 (ganglionektomia). 

ZESPÓŁ TOLOSY-HUNTA 
(ang. Tolosa-Hunt Syndrome – THS) (ICHD-3 13.7)

Epidemiologia THS 
THS jest bardzo rzadkim zespołem, szacuje się, że częstość 
występowania to jeden przypadek na milion rocznie [65]. 

Objawy mogą wystąpić w każdym wieku, najmłodszy opi-
sany chory miał 8 lat [66].

Obraz kliniczny THS 
THS to epizodyczny jednostronny oczodołowy ból związany 
z  porażeniem jednego lub więcej następujących nerwów 
czaszkowych: okołoruchowego, bloczkowego, lub odwo-
dzącego. Niedowład nerwów czaszkowych może współ-
występować z  początkowym bólem lub wystąpić około 2 
tygodnie później. W THS, jeśli objawy nie są leczone, mogą 
się utrzymywać tygodniami, chociaż ból zwykle ustępuje 
samoistnie, średnio po około 8 tygodniach, to jednak ma 
tendencje do nawrotów [67]. W  przypadku podjęcia pra-
widłowego leczenia ból i  niedowład ustępują zwykle po 
72 godzinach. Ponadto w badaniu MRI lub biopsji zmiany 
stwierdza się obecność ziarniniaka. W klasyfikacji ICHD-2 
kryterium diagnostyczne polegające na ustąpieniu objawów 
w ciągu 72 godzin po podaniu steroidów było krytykowane 
przez wielu autorów i  dlatego w  nowej klasyfikacji nie 
zostało ono uwzględnione [68, 69]. W THS chorzy odczu-
wają stały ból za okiem, który może się rozpoczynać kilka 
dni (do dwóch tygodni) przed oftalmoplegią lub ból może 
się rozpocząć po wystąpienia objawów neuropatii nerwów 
czaszkowych [67]. Charakter bólu jest określany jako stały, 
dręczący lub świdrujący, zwykle jednostronny. Obustronne 
objawy występują tylko u 4–5% przypadków [70]. 

Kryteria diagnostyczne THS
Według ICHD-3 THS można rozpoznać, jeśli występuje 
jednostronny ból głowy z porażeniem tożstronnym jednego 
lub więcej nerwu czaszkowego III, IV i lub VI, a w badaniu 
MRI lub biopsji potwierdzone jest ziarniniakowe zapalenie 
zatoki jamistej, górnej szczeliny oczodołu lub oczodołu. 
Dodatkowo w THS ból głowy jest poprzedzony niedowła-
dem nerwów III, IV i/lub VI, który pojawia się do ≤ 2 tygo-
dni od wystąpienia objawów, lub rozwinął się równolegle 
i jest zlokalizowany w okolicy brwi i oka po tej samej stro-
nie. W ICHD-3 inne rozpoznanie nie opisuje lepiej stwier-
dzanych zaburzeń [1]. 

Przyczyny i diagnostyka różnicowa THS
THS jest spowodowany procesem zapalnym przegrody 
i  ścian zatoki jamistej o  nieznanej etiologii. Stan zapalny 
wytwarza zwiększone ciśnienie i  wtórnie uciska struktury 
w obrębie zatoki jamistej, w tym nerwy czaszkowe przebie-
gające w zatoce jamistej (głównie n. III, IV, VI i górne gałę-
zie n. V). Najczęstszym objawem jest podwójne widzenie 
w wyniku mono- lub polineuropatii. Wśród nerwów czasz-
kowych najczęściej zajęty jest nerw okoruchowy (85%), 
następnie odwodzący (70%), nerw oczny (30%), a najrza-
dziej nerw bloczkowy (29%) [71, 72]. Proces zapalny może 
wykraczać poza zatokę jamistą i  w rzadko opisywanych 
przypadkach objawy mogą być związane z uszkodzeniem 
nerwu wzrokowego, nerwu twarzowego, nerwu żuchwo-
wego i  nerwu szczękowego. Zajęcie nerwu wzrokowego 
może objawiać się obrzękiem lub zblednięciem tarczy 
nerwu wzrokowego. Większość chorych (> 75 %), u któ-
rych występuje bolesna oftalmoplegia nie spełnia kryteriów 
rozpoznania THS [71]. Zespół bolesnej oftalmoplegii może 
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być spowodowany przez proces wywierający efekt masy na 
zatokę jamistą. W kryteriach ICHD-3 zwrócono uwagę na 
możliwość występowania: guzów wewnątrzczaszkowych, 
chłoniaków lub innych lokalnych albo odległych przerzu-
tów nowotworów, tętniaka tętnicy jamistej, przetoki lub 
rozwarstwienie tętnicy szyjnej, zakrzepicy zatoki jamistej, 
zakażenia, zapalenie naczyń i sarkoidozy. Z wymienionych 
patologii najczęściej występują guzy (30%) [73]. Oprócz 
tych zmian strukturalnych, które powodują ucisk na zatokę 
jamistą, objawy bolesnej oftalmoplegii mogą również 
wystąpić w  migrenie oftalmoplegicznej, olbrzymiokomór-
kowym zapaleniu tętnic, lub porażeniu nerwów czaszko-
wych w przebiegu cukrzycy [67]. Nieliczne opisy chorych 
pediatrycznych THS w  literaturze, które spełniają kryteria 
ICHD-3 są niewystarczające, aby określić ewentualne róż-
nice między postacią THS u dorosłych i dzieci [66]. 

Leczenie THS
Najskuteczniejszą terapią jest podawanie glikokortykoste-
roidów, które są zalecane w  leczeniu THS od 1960 roku 
[74, 75]. Jednak istnieje niewiele danych i  opisów serii 
przypadków, które pozwalałby jednoznacznie określić naj-
skuteczniejszą dawkę, drogę, czas i  schemat podawania 
glikokortykosteroidów [67]. Glikokortykosteroidy przy-
spieszają ustępowanie bólu, ale nie ma dowodów, na to żeby 
powodowały ustępowanie objawów neuropatii nerwów 
czaszkowych. W przypadku dorosłych na początku stosuje 
się wysokie dawki glikokortykosteroidów od 2 do 4 tygodni, 
po czym stopniowo zmniejsza się dawki leków, kontynu-
ując leczenie nawet do kilku miesięcy. W jednym z niewielu 
opisów przypadku u 8-letniej dziewczynki skutecznie zasto-
sowano deksametazon w dawce 0,2 mg/kg/dzień przez 8 dni 
[66]. Zdanie innych badaczy taka dawka glikokortykoste-
roidów jest zbyt mała, aby skutecznie zredukować objawy 
choroby [68]. W innym opisie przypadku 9-letniego chłopca 
stosowano deksamtazon w dawce 1 mg/kg/dzień, obserwu-
jąc redukcję objawów bólu. Zastosowanie większych dawek 
steroidów, tj. prednizolonu w dawce 2 mg/kg/dzień skutecz-
nie wyleczyło tego chorego ze wszystkich objawów [76]. 
Ze względu na szybką skuteczność glikokortykosteroidów 
w leczeniu THS w literaturze jest niewiele doniesień na temat 
alternatywnych form terapii. W piśmiennictwie istnieje opis 
przypadku pacjentki, u której skutecznie zastosowano infik-
symab [77]. W  THS stosowano również z  powodzeniem 
radioterapię [78, 79].

ZESPÓŁ RAEDERA, ZESPÓŁ USZKODZENIA WŁÓKIEN WSPÓŁCZULNYCH 
NERWU TRÓJDZIELNEGO UNERWIAJĄCEGO GAŁKĘ OCZNĄ 
(ICHD-3 13.8) (ang. paratrigeminal oculosympathetic syn-
drome; Raeder’s syndrome – RS) 

Epidemiologia RS 
W dostępnym piśmiennictwie brak jest danych na temat 
zachorowalności i rozpowszechnienia RS.

Obraz kliniczny RS 
RS został nazwany od nazwiska norweskiego okulisty 
Jahana Georga Raedera, który w 1924 roku na łamach cza-
sopisma Brain opisał jako pierwszy grupę 5 chorych z obja-
wami zajęcia n. V i ocznych włókien układu współczulnego 

[80]. RS charakteryzuje się występowaniem pełnego lub 
niepełnego zespołu Hornera z towarzyszącym tożstronnym 
bólem głowy. Ból jest jednostajny, piekący i  zlokalizo-
wany głównie w obrębie unerwienia nerwu ocznego jednak 
u części (około 1/3) chorych może obejmować również nerw 
szczękowy. Poza tym do innych objawów RS zaliczamy: 
opadanie powieki, zwężenie źrenicy, zaburzenia czucia 
w obrębie zajętego nerwu oraz zmniejszeniem wydzielania 
potu, jednak ten ostatni objaw występuje najrzadziej. 

Kryteria diagnostyczne RS
Według ICHD-3 rozpoznanie RS można ustalić wówczas, 
gdy występuje stały jednostronny ból głowy i  w badaniu 
obrazowym istnieją dowody na występowanie choroby 
zasadniczej albo w środkowym dole czaszki, albo w tętnicy 
szyjnej po tej samej stronie. Dodatkowo ból głowy spełnia 
jedną lub obie z następujących cech: występuje w obrębie 
unerwienia gałęzi ocznej nerwu trójdzielnego, z lub bez roz-
przestrzenieniem się do gałęzi szczękowej, nasila się pod-
czas ruchu gałek ocznych. Poza tym występuje tożstronny 
zespół Hornera. W  ICHD-3 inne rozpoznanie nie opisuje 
lepiej stwierdzanych zaburzeń [1].

Przyczyny i diagnostyka różnicowa RS
RS jest spowodowane głównie tożstronnymi zmianami 
w środkowym dole czaszki lub w tętnicy szyjnej. W diagno-
styce różnicowej należy wziąć pod uwagę przede wszyst-
kim choroby tętnicy szyjnej takie jak: zwężenie [81], tętniak 
[82], zamknięcie [83], zapalenie [84], dysplazję włóknia-
kowatomięśniową [85] i  w szczególności rozwarstwienie 
tętnicy [85–88]. Hart i Easton w analizie 140 przypadków 
z  rozwarstwieniem tętnicy szyjnej zewnętrznej zauważyli, 
że tożstronny zespół Hornera występuje u 46% pacjentów, 
a u 83% pacjentów pojawia się ból głowy i szyi [89]. Z kolei 
Mokri opisał grupę 70 osób, w której 53% miało porażenie 
włókien współczulnych, u  84% występowały bóle głowy 
a  17% chorych występowały oba objawy jednocześnie 
[85]. Dane te świadczą o  tym, że w przypadku rozpozna-
nia RS w diagnostyce różnicowej musi zostać wykluczone 
rozwarstwienie tętnicy szyjnej w  badaniach neuroobrazo-
wych [90]. Do innych przyczyn wywołujących RS można 
zaliczyć zapalenie wyrostka sutkowatego, uraz oraz guzy 
środkowego dołu czaszki [91]. RS można także pomylić 
z klastrowym bólem głowy, hemikranią ciągłą i  zespołem 
Tolosy-Hunta. W literaturze występuje opis 10 letniej chorej 
z objawami RS, u której rozpoznano nerwiaka nerwu trój-
dzielnego [92]. 

Leczenie RS
W dostępnym piśmiennictwie brak wytycznych dotyczą-
cych leczenia RS. Większość przypadków RS ma charakter 
objawowy, więc leczenie zależy od choroby zasadniczej, 
która wywołuje RS. 

Podsumowanie
Neuralgie nerwów czaszkowych należą do bardzo rzadko 
występujących chorób wśród dzieci. Prawidłowe zdiagno-
zowanie neuralgii nerwów czaszkowych u  dzieci nie jest 
łatwe, ponieważ wymaga dokładnego zebrania wywiadu 
i  przeprowadzenia badania przedmiotowego. Ze względu 
na nieliczne opisy przypadków nie wyodrębniono oddziel-
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