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Codici dell’ICHD-3BETA

Codice Diagnosi

  1. Emicrania 
  1.1 Emicrania senza aura
  1.2 Emicrania con aura
    1.2.1     Emicrania con aura tipica
      1.2.1.1       Aura tipica con cefalea 
      1.2.1.2       Aura tipica senza cefalea
    1.2.2     Emicrania con aura troncoencefalica 
    1.2.3     Emicrania emiplegica
      1.2.3.1       Emicrania emiplegica familiare (FHM)
        1.2.3.1.1         Emicrania emiplegica familiare tipo 1 (FHM1)
        1.2.3.1.2         Emicrania emiplegica familiare tipo 2 (FHM2)
        1.2.3.1.3         Emicrania emiplegica familiare tipo 3 (FHM3)
        1.2.3.1.4         Emicrania emiplegica familiare, altri loci
      1.2.3.2       Emicrania emiplegica sporadica
    1.2.4     Emicrania retinica
  1.3   Emicrania cronica
  1.4   Complicanze dell’emicrania 
    1.4.1     Stato emicranico 
    1.4.2     Aura persistente senza infarto 
    1.4.3     Infarto emicranico 
    1.4.4     Epilessia indotta dall’emicrania 
  1.5   Probabile emicrania
    1.5.1     Probabile emicrania senza aura
    1.5.2     Probabile emicrania con aura 
  1.6   Sindromi episodiche che possono essere associate all’emicrania
    1.6.1     Disturbo gastrointestinale ricorrente
      1.6.1.1       Sindrome del vomito ciclico
      1.6.1.2       Emicrania addominale 
    1.6.2     Vertigine parossistica benigna
    1.6.3     Torcicollo parossistico benigno
  2.   Cefalea di tipo tensivo
  2.1   Cefalea di tipo tensivo episodica sporadica 
    2.1.1     Cefalea di tipo tensivo episodica sporadica associata a dolorabilità dei muscoli pericranici
    2.1.2     Cefalea di tipo tensivo episodica sporadica non associata a dolorabilità dei muscoli pericranici
  2.2   Cefalea di tipo tensivo episodica frequente
    2.2.1     Cefalea di tipo tensivo episodica frequente associata a dolorabilità dei muscoli pericranici
    2.2.2     Cefalea di tipo tensivo episodica frequente non associata a dolorabilità dei muscoli pericranici 
  2.3   Cefalea di tipo tensivo cronica
    2.3.1     Cefalea di tipo tensivo cronica associata a dolorabilità dei muscoli pericranici
    2.3.2     Cefalea di tipo tensivo cronica non associata a dolorabilità dei muscoli pericranici 
  2.4   Probabile cefalea di tipo tensivo
    2.4.1     Probabile cefalea di tipo tensivo episodica sporadica
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    2.4.2     Probabile cefalea di tipo tensivo episodica frequente
    2.4.3     Probabile cefalea di tipo tensivo cronica
  3.   Cefalea a grappolo e altre cefalee autonomico-trigeminali
  3.1   Cefalea a grappolo
    3.1.1     Cefalea a grappolo episodica 
    3.1.2     Cefalea a grappolo cronica 
  3.2   Emicrania parossistica 
    3.2.1     Emicrania parossistica episodica 
    3.2.2     Emicrania parossistica cronica
  3.3   Short-lasting unilateral neuralgiform headache attacks 
    3.3.1     Short-lasting Unilateral Neuralgiform headache attacks with Conjunctival injection and Tearing  

    (SUNCT)
      3.3.1.1       SUNCT episodica
      3.3.1.2       SUNCT cronica
    3.3.2     Short-lasting Unilateral Neuralgiform headache attacks with cranial Autonomic symptoms (SUNA)
      3.3.2.1       SUNA episodica
      3.3.2.2       SUNA cronica 
  3.4   Emicrania continua 
    3.4.1     Emicrania continua, forma remittente
    3.4.2     Emicrania continua, forma non remittente 
  3.5   Probabile cefalea autonomico-trigeminale
    3.5.1     Probabile cefalea a grappolo
    3.5.2     Probabile emicrania parossistica
    3.5.3     Probabile SUNCT
    3.5.4     Probabile emicrania continua
  4.   Altre cefalee primarie 
  4.1   Cefalea primaria da tosse 
    4.1.1     Probabile cefalea primaria da tosse
  4.2   Cefalea primaria da attività fisica
    4.2.1     Probabile cefalea primaria da attività fisica
  4.3   Cefalea primaria associata ad attività sessuale 
    4.3.1     Probabile cefalea primaria associata ad attività sessuale
  4.4   Cefalea primaria “a rombo di tuono” 
  4.5   Cefalea da stimolo freddo
    4.5.1     Cefalea attribuita all’applicazione esterna di stimolo freddo 
    4.5.2     Cefalea attribuita a ingestione di sostanze fredde o inalazione di aria fredda
    4.5.3     Probabile cefalea da stimolo freddo
      4.5.3.1       Cefalea probabilmente attribuita all’aplicazione esterna di stimolo freddo
      4.5.3.2       Cefalea probabilmente attribuita all’ingestione o all’inalazione di stimolo freddo
  4.6   Cefalea da pressione esterna
    4.6.1     Cefalea da compressione esterna
    4.6.2     Cefalea da trazione esterna
    4.6.3     Probabile cefalea da pressione esterna
      4.6.3.1       Probabile cefalea da compressione esterna 
      4.6.3.2       Probabile cefalea da trazione esterna
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  4.7   Cefalea primaria trafittiva 
    4.7.1     Probabile cefalea primaria trafittiva 
  4.8   Cefalea nummulare 
    4.8.1     Probabile cefalea nummulare
  4.9   Cefalea ipnica
    4.9.1     Probabile cefalea ipnica 
  4.10   New Daily Persistent Headache (NDPH)
    4.10.1     Probabile New Daily Persistent Headache
  5.   Cefalea attribuita a traumatismo cranico e/o cervicale
  5.1   Cefalea acuta attribuita a traumatismo cranico
    5.1.1     Cefalea acuta attribuita a traumatismo cranico moderato o severo
    5.1.2     Cefalea acuta attribuita a traumatismo cranico lieve
  5.2   Cefalea persistente attribuita a traumatismo cranico
    5.2.1     Cefalea persistente attribuita a traumatismo cranico moderato o severo
    5.2.2     Cefalea persistente attribuita a traumatismo cranico lieve
  5.3   Cefalea acuta attribuita a colpo di frusta
  5.4   Cefalea persistente attribuita a colpo di frusta
  5.5   Cefalea acuta post-craniotomia
  5.6   Cefalea persistente post-craniotomia
  6.   Cefalea attribuita a disturbi vascolari cranici o cervicali
  6.1   Cefalea attribuita ad ictus ischemico o attacco ischemico transitorio
    6.1.1     Cefalea attribuita ad ictus ischemico (infarto cerebrale)
    6.1.2     Cefalea attribuita ad attacco ischemico transitorio (TIA)
  6.2   Cefalea attribuita ad emorragia intracranica non traumatica
    6.2.1     Cefalea attribuita ad emorragia intracerebrale non traumatica
    6.2.2     Cefalea attribuita ad emorragia subaracnoidea (SAH) non traumatica 
    6.2.3     Cefalea attribuita ad ematoma subdurale acuto (ASDH) non traumatico
  6.3   Cefalea attribuita a malformazione vascolare che non ha sanguinato
    6.3.1     Cefalea attribuita ad aneurisma sacculare che non ha sanguinato
    6.3.2     Cefalea attribuita a malformazione arterovenosa (AVM)
    6.3.3     Cefalea attribuita a fistola durale arterovenosa (DAVF)
    6.3.4     Cefalea attribuita ad angioma cavernoso
    6.3.5     Cefalea attribuita ad angiomatosi encefalotrigeminale o leptomeningea (sindrome di Sturge Weber)
  6.4   Cefalea attribuita ad arterite
    6.4.1     Cefalea attribuita ad arterite a cellule giganti (GCA)
    6.4.2     Cefalea attribuita ad angite primaria del sistema nervoso centrale (PACNS)
    6.4.3     Cefalea attribuita ad angite secondaria del sistema nervoso centrale (SACNS)
  6.5   Cefalea attribuita a disturbo del tratto cervicale dell’arteria carotide o dell’arteria vertebrale
    6.5.1     Cefalea o dolore facciale o del collo attribuiti a dissezione arteriosa cervicale carotidea o vertebrale
    6.5.2     Cefalea post-endoarterectomia
    6.5.3     Cefalea attribuita ad angioplastica carotidea o vertebrale
  6.6   Cefalea attribuita a trombosi venosa cerebrale (CVT)
  6.7   Cefalea attribuita ad altro disturbo acuto arterioso intracranico 
    6.7.1     Cefalea attribuita a procedura endovascolare intracranica
    6.7.2     Cefalea da angiografia
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    6.7.3     Cefalea attribuita a sindrome da vasocostrizione cerebrale reversibile (RCVS)
      6.7.3.1       Cefalea probabilmente attribuita a sindrome da vasocostrizione cerebrale reversibile (RCVS)
    6.7.4     Cefalea attribuita a dissezione arteriosa intracranica
  6.8   Cefalea attribuita a vasculopatia genetica
    6.8.1     Arteriopatia cerebrale autosomica dominante con infarti sottocorticali e leucoencefalopatia  

    (CADASIL)
    6.8.2     Encefalopatia mitocondriale, acidosi lattica ed episodi simil-ictali (MELAS)
    6.8.3     Cefalea attribuita ad altra vasculopatia genetica 
  6.9   Cefalea attribuita ad apoplessia ipofisaria 
  7.   Cefalea attribuita a patologie intracraniche non vascolari 
  7.1   Cefalea attribuita ad ipertensione liquorale
    7.1.1     Cefalea attribuita ad ipertensione intracranica idiopatica (IIH)
    7.1.2     Cefalea attribuita ad ipertensione intracranica secondaria a cause metaboliche, tossiche o ormonali
    7.1.3     Cefalea attribuita ad ipertensione intracranica secondaria a idrocefalo
  7.2   Cefalea attribuita ad ipotensione liquorale
    7.2.1     Cefalea post-puntura durale
    7.2.2     Cefalea da fistola liquorale
    7.2.3     Cefalea attribuita ad ipotensione liquorale spontanea
  7.3   Cefalea attribuita a malattie infiammatorie non infettive
    7.3.1     Cefalea attribuita a neurosarcoidosi
    7.3.2     Cefalea attribuita a meningite asettica (non infettiva)
    7.3.3     Cefalea attribuita ad altre malattie infiammatorie non infettive
    7.3.4     Cefalea attribuita a ipofisite linfocitaria
    7.3.5     Cefalea e deficit neurologici transitori con linfocitosi liquorale (HaNDL)
  7.4   Cefalea attribuita a neoformazione intracranica
    7.4.1     Cefalea attribuita a neoplasia intracranica
      7.4.1.1       Cefalea attribuita a cisti colloide del terzo ventricolo
    7.4.2     Cefalea attribuita a meningite carcinomatosa
    7.4.3     Cefalea attribuita a iper- o iposecrezione ipotalamica o ipofisaria
  7.5   Cefalea attribuita ad iniezione intratecale
  7.6   Cefalea attribuita a crisi epilettica
    7.6.1     Emicrania epilettica
    7.6.2     Cefalea post-convulsiva
  7.7   Cefalea attribuita a malformazione di Chiari tipo I (CM1)
  7.8   Cefalea attribuita ad altra patologia intracranica non vascolare
  8.   Cefalea attribuita all’uso di una sostanza o alla sua sospensione
  8.1   Cefalea attribuita ad uso o esposizione ad una sostanza
    8.1.1     Cefalea indotta da donatori di ossido nitrico (NO) 
      8.1.1.1       Cefalea indotta da donatori di NO ad insorgenza immediata
      8.1.1.2       Cefalea indotta da donatori di NO ad insorgenza ritardata
    8.1.2     Cefalea indotta da inibitori della fosfodiesterasi (PDE) 
    8.1.3     Cefalea indotta da monossido di carbonio (CO) 
    8.1.4     Cefalea indotta da alcol
      8.1.4.1       Cefalea indotta da alcol ad insorgenza immediata 
      8.1.4.2       Cefalea indotta da alcol ad insorgenza ritardata 
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    8.1.5     Cefalea indotta da cibo e/o additivi alimentari
      8.1.5.1       Cefalea indotta da glutammato monosodico (MSG)
    8.1.6     Cefalea indotta da cocaina
    8.1.7     Cefalea indotta da istamina
      8.1.7.1       Cefalea indotta da istamina ad insorgenza immediata
      8.1.7.2       Cefalea indotta da istamina ad insorgenza ritardata
    8.1.8     Cefalea indotta da peptide correlato al gene della calcitonina (CGRP)
      8.1.8.1       Cefalea indotta da CGRP ad insorgenza immediata
      8.1.8.2       Cefalea indotta da CGRP ad insorgenza ritardata
    8.1.9     Cefalea attribuita ad esposizione acuta ad un agente ipertensivo esogeno
    8.1.10     Cefalea attribuita all’uso occasionale di farmaci non specifici per la cefalea
    8.1.11     Cefalea attribuita all’uso a lungo termine di farmaci non specifici per la cefalea
    8.1.12     Cefalea attribuita ad ormoni esogeni
    8.1.13     Cefalea attribuita ad uso o esposizione acuta di altra sostanza
  8.2   Cefalea da uso eccessivo di farmaci
    8.2.1     Cefalea da uso eccessivo di ergotaminici
    8.2.2     Cefalea da uso eccessivo di triptani
    8.2.3     Cefalea da uso eccessivo di analgesici semplici
      8.2.3.1       Cefalea da uso eccessivo di paracetamolo (acetaminofene)
      8.2.3.2       Cefalea da uso eccessivo di acido acetilsalicilico
      8.2.3.3       Cefalea da uso eccessivo di altri farmaci antiinfiammatori non steroidei (FANS)
    8.2.4     Cefalea da uso eccessivo di oppioidi
    8.2.5     Cefalea da uso eccessivo di prodotti di combinazione di analgesici
    8.2.6     Cefalea da uso eccessivo di farmaci sintomatici in combinazione
    8.2.7     Cefalea da uso eccessivo non verificabile di più classi farmacologiche 
    8.2.8     Cefalea da uso eccessivo di altri farmaci
  8.3   Cefalea attribuita a sospensione di sostanze
    8.3.1     Cefalea da sospensione di caffeina
    8.3.2     Cefalea da sospensione di oppioidi
    8.3.3     Cefalea da sospensione di estrogeni 
    8.3.4     Cefalea attribuita a sospensione dell'uso cronico di altre sostanze
  9.   Cefalea attribuita ad infezione
  9.1   Cefalea attribuita ad infezione intracranica
    9.1.1     Cefalea attribuita a meningite o meningoencefalite batterica
      9.1.1.1       Cefalea acuta attribuita a meningite o meningoencefalite batterica
      9.1.1.2       Cefalea cronica attribuita a meningite o meningoencefalite batterica
      9.1.1.3       Cefalea persistente attribuita a meningite o meningoencefalite batterica in esiti
    9.1.2     Cefalea attribuita a meningite o encefalite virale
      9.1.2.1       Cefalea attribuita a meningite virale 
      9.1.2.2       Cefalea attribuita a encefalite virale
    9.1.3     Cefalea attribuita ad infezione intracranica fungina o causata da altri parassiti
      9.1.3.1       Cefalea acuta attribuita ad infezione intracranica fungina o causata da altri parassiti
      9.1.3.2       Cefalea cronica attribuita ad infezione intracranica fungina o causata da altri parassiti
    9.1.4     Cefalea attribuita ad ascesso cerebrale
    9.1.5     Cefalea attribuita ad empiema subdurale
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  9.2   Cefalea attribuita ad infezione sistemica
    9.2.1     Cefalea attribuita ad infezione sistemica batterica
      9.2.1.1       Cefalea acuta attribuita ad infezione sistemica batterica
      9.2.1.2       Cefalea cronica attribuita ad infezione sistemica batterica
    9.2.2     Cefalea attribuita ad infezione sistemica virale
      9.2.2.1       Cefalea acuta attribuita ad infezione sistemica virale
      9.2.2.2       Cefalea cronica attribuita ad infezione sistemica virale
    9.2.3     Cefalea attribuita ad altra infezione sistemica
      9.2.3.1       Cefalea acuta attribuita ad altra infezione sistemica
      9.2.3.2       Cefalea cronica attribuita ad altra infezione sistemica
  10.   Cefalea attribuita a disturbo dell’omeostasi
  10.1   Cefalea attribuita ad ipossia e/o ipercapnia
    10.1.1     Cefalea da elevata altitudine
    10.1.2     Cefalea attribuita a viaggio aereo
    10.1.3     Cefalea da immersione
    10.1.4     Cefalea da apnee nel sonno
  10.2   Cefalea da dialisi 
  10.3   Cefalea attribuita ad ipertensione arteriosa
    10.3.1     Cefalea attribuita a feocromocitoma
    10.3.2     Cefalea attribuita a crisi ipertensiva senza encefalopatia ipertensiva
    10.3.3     Cefalea attribuita ad encefalopatia ipertensiva
    10.3.4     Cefalea attribuita a pre-eclampsia o eclampsia 
    10.3.5     Cefalea attribuita a disreflessia autonomica  
  10.4   Cefalea attribuita ad ipotiroidismo 
  10.5   Cefalea attribuita a digiuno
  10.6   Cefalea cardiaca 
  10.7   Cefalea attribuita ad altri disturbi dell’omeostasi 
  11.   Cefalea o dolori facciali attribuiti a disturbi di cranio, collo, occhi, orecchie, naso, seni  

  paranasali, denti, bocca o altre strutture facciali o craniche
  11.1   Cefalea attribuita a disturbi del cranio
  11.2   Cefalea attribuita a disturbi del collo
    11.2.1     Cefalea cervicogenica
    11.2.2     Cefalea attribuita a tendinite retrofaringea
    11.2.3     Cefalea attribuita a distonia craniocervicale
  11.3   Cefalea attribuita a disturbi oculari
    11.3.1     Cefalea attribuita a glaucoma acuto
    11.3.2     Cefalea attribuita a vizi di rifrazione
    11.3.3     Cefalea attribuita ad eteroforia o eterotropia (strabismo latente o manifesto)
    11.3.4     Cefalea attribuita a disturbi flogistici dell’occhio
    11.3.5     Cefalea attribuita a trocleite (infiammazione del nervo trocleare)
  11.4   Cefalea attribuita a disturbi dell'orecchio
  11.5   Cefalea attribuita a disturbi del naso e dei seni paranasali 
    11.5.1     Cefalea attribuita a rinosinusite acuta
    11.5.2     Cefalea attribuita a rinosinusite cronica o ricorrente
  11.6   Cefalea attribuita a disturbi dei denti e delle arcate dentarie
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  11.7   Cefalea attribuita a disturbi dell’articolazione temporomandibolare (ATM) 
  11.8   Cefalea o dolore facciale attribuiti a tendinite inserzionale del muscolo stiloideo (flogosi del  

  legamento stiloideo)
  11.9   Cefalea attribuita ad altri disturbi di cranio, collo, occhi, orecchie, naso, seni paranasali, denti,  

  bocca o altre strutture facciali o craniche
  12.   Cefalea attribuita a disturbo psichiatrico
  12.1     Cefalea attribuita a disturbo da somatizzazione
  12.2     Cefalea attribuita a disturbo psicotico
  13.   Neuropatie dolorose craniche e altri dolori faciali
  13.1   Nevralgia trigeminale
    13.1.1     Nevralgia trigeminale classica
      13.1.1.1       Nevralgia trigeminale classica, esclusivamente parossistica
      13.1.1.2       Nevralgia trigeminale classica con dolore faciale persistente
    13.1.2     Neuropatia trigeminale dolorosa
      13.1.2.1       Neuropatia trigeminale dolorosa attribuita a Herpes zoster acuto
      13.1.2.2       Neuropatia trigeminale post-herpetica
      13.1.2.3       Neuropatia trigeminale post-traumatica
      13.1.2.4       Neuropatia trigeminale dolorosa attribuita a placca di Sclerosi Multipla (SM)
      13.1.2.5       Neuropatia trigeminale dolorosa attribuita a lesione occupante spazio
      13.1.2.6       Neuropatia trigeminale dolorosa attribuita ad altri disordini
  13.2   Nevralgia glossofaringea
  13.3   Nevralgia del nervo intermedio (nervo faciale)
    13.3.1     Nevralgia del nervo intermedio classica
    13.3.2     Neuropatia del nervo intermedio attribuita ad Herpes zoster
  13.4   Nevralgia occipitale
  13.5   Neurite ottica
  13.6   Cefalea attribuita a paralisi ischemica di un nervo oculomotore
  13.7   Sindrome di Tolosa-Hunt
  13.8   Sindrome paratrigeminale oculosimpatica (di Raeder)
  13.9   Neuropatia oftalmoplegica dolorosa ricorrente
  13.10   Sindrome della bocca urente (Burning mouth syndrome) 
  13.11   Dolore faciale idiopatico persistente (DFIP)
  13.12   Dolore neuropatico centrale
    13.12.1     Dolore neuropatico centrale attribuito a Sclerosi Multipla (SM)
    13.12.2     Dolore centrale post-ictus
  14.   Altri disturbi cefalalgici
  14.1   Cefalea non classificata altrove
  14.2   Cefalea non specificata

Nota del gruppo di lavoro per la traduzione:
“Al fine di realizzare in tempi brevi un prodotto maneggevole per i Colleghi italiani che si occupano di 
clinica o di ricerca nell’ambito delle cefalee, la presente traduzione si riferisce ai soli criteri diagnostici e alle 
relative note. I commenti sono stati tradotti ogni qualvolta gli esperti li avessero ritenuti importanti per una 
migliore comprensione delle motivazioni dei nuovi criteri”.
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1. Emicrania 

1.1 Emicrania senza aura
Criteri diagnostici:
A.	Almeno 5 attacchi1 che soddisfino i criteri B-D
B.	 La cefalea dura 4-72 ore (non trattata o trattata 

senza successo)2,3

C.	 La cefalea presenta almeno due delle seguenti 
caratteristiche:
1.	 localizzazione unilaterale
2.	 dolore di tipo pulsante
3.	 dolore con intensità media o forte
4.	 aggravata da o che limiti le attività fisiche di 

routine (per es., camminare, salire le scale)
D.	Alla cefalea si associa almeno una delle seguen-

ti condizioni:
1.	 presenza di nausea e/o vomito
2.	 presenza di fotofobia e fonofobia

E.	 Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3

Note:
1.	 Uno o più attacchi emicranici possono non essere facilmente 

distinti da episodi di cefalea simil-emicranica sintomatica. 
Inoltre, la natura di un singolo attacco o di pochi attacchi può 
essere difficile da comprendere. Pertanto, è richiesta la pre-
senza di almeno cinque attacchi. Pazienti che altrimenti sod-
disfano i criteri per 1.1 Emicrania senza aura ma che abbiano 
presentato meno di cinque episodi debbono essere codificati 
come 1.5.1 Probabile emicrania senza aura. 

2.	 Se il paziente si addormenta durante un attacco e al risveglio 
non presenta cefalea, la durata dell’attacco deve essere calco-
lata fino al risveglio. 

3.	 Nei bambini e negli adolescenti (minori di 18 anni) gli attac-
chi possono durare 2-72 ore (non vi sono evidenze relative a 
durata inferiore alle 2 ore di attacchi non trattati).

1.2 Emicrania con aura
Criteri diagnostici:
A.	Almeno 2 attacchi che soddisfino i criteri B e C
B.	 Uno o più dei seguenti sintomi dell’aura com-

pletamente reversibili:
1.	 visivi
2.	 sensitivi
3.	 parola/linguaggio
4.	 motori
5.	 del tronco encefalo 
6.	 retinici 

C.	 Almeno due delle quattro seguenti caratteristi-
che:
1.	 almeno un sintomo dell’aura si sviluppa 

gradualmente in >5 minuti e/o due o più 
sintomi si verificano in successione

2.	 ogni singolo sintomo dura 5-60 minuti1

3.	 almeno un sintomo dell’aura è unilaterale2

4.	 l’aura è accompagnata, o seguita entro 60 
minuti, da cefalea

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3 ed è stato escluso un attacco ischemico 
transitorio.

Note:
1.	 Qualora, ad esempio, si presentino tre sintomi durante 

un’aura, la durata massima accettabile è di 3x60 minuti. I 
sintomi motori possono durare fino a 72 ore.

2.	 L’afasia è da considerarsi sintomo unilaterale, mentre la di-
sartria può esserlo o no. 

1.2.1 Emicrania con aura tipica
Criteri diagnostici:
A.	Almeno 2 attacchi che soddisfino i criteri B e C
B.	 Aura caratterizzata da sintomi visivi, sensitivi 

e/o della parola/linguaggio, ognuno comple-
tamente reversibile, in assenza di sintomi mo-
tori, del tronco o retinici. 

C.	 Almeno due delle quattro seguenti caratteristi-
che:
1.	 almeno un sintomo dell’aura si sviluppa 

gradualmente in >5 minuti e/o due o più 
sintomi si verificano in successione

2.	 ogni singolo sintomo dura 5-60 minuti1

3.	 almeno un sintomo dell’aura è unilaterale2

4.	 l’aura è accompagnata o seguita, entro 60 
minuti, da cefalea

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3 ed è stato escluso un attacco ischemico 
transitorio.

Note:
1.	 Qualora, ad esempio, si presentino tre sintomi durante 

un’aura, la durata massima accettabile è di 3x60 minuti.
2.	 L’afasia è da considerarsi sintomo unilaterale, mentre la di-

sartria può esserlo o no.

1.2.1.1 Aura tipica con cefalea 
Criteri diagnostici:
A.	Soddisfa i criteri per 1.2.1 Emicrania con aura tipica
B.	 La cefalea, con o senza caratteristiche di emicra-

nia, accompagna o segue l’aura entro 60 minuti.

1.2.1.2 Aura tipica senza cefalea
Criteri diagnostici:
A.	Soddisfa i criteri per 1.2.1 Emicrania con aura tipica
B.	 Assenza di cefalea durante o dopo l’aura entro 

60 minuti.

1.2.2 Emicrania con aura troncoencefalica 
Criteri diagnostici:
A.	Almeno 2 attacchi che soddisfino i criteri B-D
B.	 Aura caratterizzata da sintomi visivi, sensitivi 

e/o della parola/linguaggio, ognuno comple-
tamente reversibile, in assenza di sintomi mo-
tori1 o retinici. 
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C.	 Almeno due dei seguenti sintomi del tronco 
encefalo:
1.	 disartria
2.	 vertigini
3.	 acufeni
4.	 ipoacusia
5.	 diplopia
6.	 atassia
7.	 ridotto livello di coscienza

D.	Almeno due delle quattro seguenti caratteristi-
che:
1.	 almeno un sintomo dell’aura si sviluppa 

gradualmente in >5 minuti e/o due o più 
sintomi si verificano in successione

2.	 ogni singolo sintomo dura 5-60 minuti2

3.	 almeno un sintomo dell’aura è unilaterale3

4. 	l’aura è accompagnata, o seguita entro 60 
minuti, da cefalea

E.	 Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3; è esclusa la diagnosi di attacco ische-
mico transitorio.

Note:
1.	 In presenza di sintomi motori, codificare come 1.2.3 Emicra-

nia emiplegica. 
2.	 Qualora, ad esempio, si presentino tre sintomi durante 

un’aura, la durata massima accettabile è di 3x60 minuti.
3.	 L’afasia è da considerarsi sintomo unilaterale, mentre la di-

sartria può esserlo o no.

1.2.3 Emicrania emiplegica1

Criteri diagnostici:
A.	Almeno 2 attacchi che soddisfino i criteri B e C
B.	 Aura caratterizzata da entrambi i seguenti sin-

tomi: 
1.	 deficit motorio completamente reversibile
2.	 sintomi visivi, sensitivi e/o della parola/lin-

guaggio completamente reversibili 
C.	 Almeno due delle quattro seguenti caratteristi-

che:
1.	 almeno un sintomo dell’aura si sviluppa 

gradualmente in >5 minuti e/o due o più 
sintomi si verificano in successione

2.	 ogni sintomo non motorio dura 5-60 minuti 
ed i sintomi motori <72 ore2

3.	 almeno un sintomo dell’aura è unilaterale3

4.	 l’aura è accompagnata o seguita, entro 60 
minuti, da cefalea.

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3 ed è stato escluso un attacco ischemico 
transitorio e ictus.

Note:
1.	 In molte lingue il termine plegia indica la paralisi completa, 

ma nella maggior parte degli attacchi il deficit è caratterizza-
to da ipostenia muscolare.

2.	 In alcuni pazienti, l’ipostenia muscolare può durare settimane.
3.	 L’afasia è da considerarsi sintomo unilaterale, mentre la di-

sartria può esserlo o no.

Commento:
Talora può risultare difficile distinguere l’iposte-
nia muscolare dal disturbo della sensibilità. 

1.2.3.1 Emicrania emiplegica familiare (FHM)
Criteri diagnostici:
A.	Soddisfa i criteri per 1.2.3 Emicrania emiplegica
B.	 Almeno un familiare di primo o secondo gra-

do ha avuto attacchi che soddisfano i criteri per 
1.2.3 Emicrania emiplegica.

1.2.3.1.1 Emicrania emiplegica familiare tipo 1 
(FHM1)
Criteri diagnostici:
A.	Soddisfa i criteri 1.2.3.1 Emicrania emiplegica fa-

miliare (FHM)
B.	 È dimostrata una mutazione responsabile sul 

gene CACNA1A.

1.2.3.1.2 Emicrania emiplegica familiare tipo 2 
(FHM2)
Criteri diagnostici:
A.	Soddisfa i criteri 1.2.3.1 Emicrania emiplegica fa-

miliare (FHM)
B. È dimostrata una mutazione responsabile sul 

gene ATP1A2.

1.2.3.1.3 Emicrania emiplegica familiare tipo 3 
(FHM3)
Criteri diagnostici:
A. Soddisfa i criteri 1.2.3.1 Emicrania emiplegica fa-

miliare (FHM)
B. È dimostrata una mutazione responsabile sul 

gene SCN1A.

1.2.3.1.4 Emicrania emiplegica familiare, altri loci
Criteri diagnostici:
A.	Soddisfa i criteri 1.2.3.1 Emicrania emiplegica fa-

miliare (FHM)
B.	 I test genetici non hanno mostrato mutazioni 

sui geni CACNA1A, ATP1A2 o SCN1A.

1.2.3.2 Emicrania emiplegica sporadica
Criteri diagnostici:
A.	Soddisfa i criteri 1.2.3 Emicrania emiplegica 
B.	 Nessun familiare di primo o secondo grado 

soddisfa i criteri per 1.2.3 Emicrania emiplegica.

1.2.4 Emicrania retinica
Criteri diagnostici:
A.	Almeno 2 attacchi che soddisfino i criteri B e C
B.	 Aura caratterizzata da sintomi visivi monocu-

lari positivi e/o negativi completamente rever-
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sibili (fosfeni, scotomi, cecità) confermati du-
rante un attacco da uno o entrambi i seguenti:
1.	 esame clinico del campo visivo
2.	 disegno del paziente (adeguatamente adde-

strato) di un difetto di campo monoculare
C.	 Almeno due delle tre seguenti caratteristiche

1. 	l’aura si sviluppa gradualmente in >5 minuti
2.	 i sintomi dell’aura durano 5-60 minuti
3.	 l’aura è accompagnata o seguita, entro 60 

minuti, da cefalea
D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3; sono state escluse tutte le possibili al-
tre cause di amaurosis fugax.

1.3 Emicrania cronica1,2

Criteri diagnostici:
A.	Cefalea (di tipo tensivo e/o emicranico) per ≥15 

giorni/mese da >3 mesi2 che soddisfi i criteri B 
e C

B.	 Cefalea che si manifesta in un paziente che ab-
bia almeno 5 attacchi che soddisfino i criteri 
B-D per 1.1 Emicrania senza aura e/o i criteri B e 
C per 1.2 Emicrania con aura

C.	 Cefalea che soddisfi per ≥8 giorni/mese per >3 
mesi almeno uno dei seguenti criteri3:
	1.	criteri C e D per 1.1 Emicrania senza aura
	2.	criteri B e C per 1.2 Emicrania con aura
	3.	cefalea che il paziente ritenga di tipo emicra-

nico al suo esordio ed alleviata dal trattamen-
to con un triptano o un derivato dell’ergot 

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3 

Note:
1.	 La diagnosi di 1.3 Emicrania cronica esclude la diagnosi di 2. 

Cefalea di tipo tensivo o dei suoi sottotipi poiché la cefalea con 
caratteristiche di tipo tensivo è inclusa nei criteri diagnostici 
per 1.3 Emicrania cronica.

2. 	La ragione per differenziare la forma cronica di emicrania da 
quella episodica consiste nel fatto che è impossibile distin-
guere episodi individuali di cefalea in pazienti con cefalee co-
sì frequenti o continue. In effetti le caratteristiche della cefalea 
possono variare non soltanto di giorno in giorno, ma persino 
nell’arco della medesima giornata. È estremamente difficile 
mantenere questi pazienti privi di trattamenti sintomatici al-
lo scopo di osservare la storia naturale della loro cefalea. In 
questa situazione vengono considerati attacchi sia senza che 
con aura, come anche episodi di cefalea di tipo tensivo. La 
causa più comune di un quadro clinico suggestivo per emi-
crania cronica è l’uso eccessivo di farmaci sintomatici, come 
definito nel paragrafo 8.2 Cefalea da uso eccessivo di farmaci. 
Circa il 50% dei pazienti apparentemente affetti da 1.3 Emi-
crania cronica ritornano ad un sottotipo di emicrania episodi-
ca dopo la sospensione dell’abuso di farmaci sintomatici; tali 
pazienti sono in un certo senso erroneamente diagnosticati 
come 1.3 Emicrania cronica. Allo stesso modo, molti pazienti 
che apparentemente abusano di trattamenti sintomatici non 
migliorano dopo la sospensione nell’assunzione di analgesici 
e la diagnosi di 8.2 Cefalea da uso eccessivo di farmaci può in un 
certo senso essere inappropriata (presumendo che la cronici-
tà indotta dall’uso eccessivo di farmaci sintomatici sia sem-
pre reversibile). Per queste ragioni e nel rispetto della regola 

generale, i pazienti che soddisfino i criteri diagnostici per 1.3 
Emicrania cronica e per 8.2 Cefalea da uso eccessivo di farmaci 
dovrebbero ricevere entrambe le diagnosi. Dopo la sospen-
sione dell’uso eccessivo di farmaci sintomatici o l’emicrania 
verrà riconvertita al sottotipo di Emicrania episodica oppure 
rimarrà cronica, e verrà quindi nuovamente diagnosticata in 
modo conseguente; nel secondo caso la diagnosi di 8.2 Cefalea 
da uso eccessivo di farmaci può essere annullata. In alcuni Paesi 
è pratica comune porre diagnosi di Cefalea da uso eccessivo di 
farmaci soltanto alla dimissione. 

3. 	La caratterizzazione di una cefalea che ricorra frequente-
mente, in genere, richiede un diario della cefalea che riporti 
giorno per giorno per almeno un mese le informazioni circa 
il dolore ed i sintomi associati. Modelli di tali diari sono di-
sponibili al sito http://www.ihs.org.

1.4 Complicanze dell’emicrania 
Commento:
Classificare separatamente la forma emicranica 
preesistente e la complicanza.

1.4.1 Stato emicranico 
Criteri diagnostici:
A.	Attacco di cefalea che soddisfi i criteri B e C
B.	 Attacco di cefalea in soggetto che soffre di 1.1 

Emicrania senza aura e/o 1.2 Emicrania con aura, 
con caratteristiche assimilabili agli attacchi pre-
cedenti ad eccezione della sua durata e gravità

C. La cefalea presenta entrambe le seguenti carat-
teristiche:
1.	 persistenza da >72 ore
2.	 dolore e/o sintomi associati sono disabilitanti

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3. 

Note:
1.	 Remissioni di durata fino a 12 ore con trattamenti sintomatici 

o sonno sono accettate.
2.	 Crisi più moderate, che non soddisfino il criterio C2, sono 

codificate come 1.5.1 Emicrania senza aura probabile. 

Commento:
Una cefalea con le caratteristiche di 1.4.1 Stato emi-
cranico può, spesso, essere causata dall’uso ecces-
sivo di farmaci sintomatici. Quando la cefalea in 
queste circostanze soddisfa i criteri per 8.2 Cefalea 
da uso eccessivo di farmaci, va codificata come 1.3 
Emicrania cronica e 8.2 Cefalea da uso eccessivo di far-
maci ma non come 1.4.1 Stato emicranico. Quando 
l’uso eccessivo di farmaci sintomatici è di durata 
inferiore ai 3 mesi, bisogna codificare soltanto per 
il sottotipo appropriato (o sottotipi appropriati) di 
emicrania.

1.4.2 Aura persistente senza infarto 
Criteri diagnostici:
A.	Aura che soddisfi il criterio B
B.	 Attacco emicranico in soggetto che soffre di 

1.2 Emicrania con aura con caratteristiche assimi-
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labili a quelle degli attacchi precedenti, ad ecce-
zione del fatto che uno o più sintomi dell’aura 
persistono per >1 settimana

C.	 Nessuna evidenza neuroradiologica di infarto
D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3. 

Commento:
Aure persistenti sono rare, ma ben documentate: 
si tratta di sintomi spesso bilaterali che possono 
protrarsi per mesi o anni. La durata minima di 1 
settimana nel criterio B è basata sull’opinione de-
gli esperti e dovrebbe essere investigata in modo 
formale. L’analisi diagnostica deve distinguere 
1.4.2 Aura persistente senza infarto da 1.4.3 Infarto 
emicranico ed escludere un’aura sintomatica conse-
guente ad infarto cerebrale da altre cause. Gli attac-
chi che durano più di 1 ora e meno di 1 settimana 
e che non soddisfino i criteri per 1.2.1 Emicrania con 
aura tipica sono codificati come 1.5.2 Probabile emi-
crania con aura. 

1.4.3 Infarto emicranico
Criteri diagnostici:
A.	Attacco emicranico che soddisfi i criteri B e C
B.	 Attacco emicranico in un soggetto affetto da 

1.2 Emicrania con aura e con caratteristiche assi-
milabili a quelle degli attacchi precedenti ad ec-
cezione del fatto che uno o più sintomi dell’au-
ra persistono per >60 minuti

C.	 Le indagini neuroradiologiche mostrano una 
lesione ischemica in un’area congrua

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commento:
Un ictus ischemico che si presenta in un paziente 
emicranico può essere diagnosticato come infar-
to cerebrale da altre cause coesistente con l’emi-
crania, come infarto cerebrale da altra causa che 
si manifesta con sintomatologia simil-emicranica 
con aura, oppure ancora come un infarto cere-
brale che si verifica in corso di un tipico attacco 
di emicrania con aura. Solo quest’ultimo soddisfa 
i criteri per 1.4.3 Infarto emicranico. L’evento 1.4.3 
Infarto emicranico si verifica nella maggior parte dei 
casi a carico del circolo posteriore e nelle donne 
più giovani. 
Un rischio di stroke ischemico superiore di 2 vol-
te è stato dimostrato, in numerosi studi di popo-
lazione, in pazienti affetti da emicrania con aura. 
È necessario, però, sottolineare che questi infarti 
non sono infarti emicranici. Il meccanismo relativo 
all’incremento del rischio di infarto ischemico nei 
pazienti affetti da emicrania è ancora poco chiaro, 
come poco chiarita è la relazione tra la frequenza 

dell’aura e le caratteristiche dei sintomi dell’aura 
che si associano ad un aumento del rischio di in-
farto. La maggior parte degli studi non ha dimo-
strato associazione tra emicrania senza aura e in-
farto ischemico.

1.4.4 Epilessia indotta dall’emicrania 
Criteri diagnostici:
A.	Una crisi convulsiva che soddisfa i criteri dia-

gnostici per un tipo di crisi epilettica ed il crite-
rio B a seguire

B.	 Una crisi convulsiva che si manifesta in un pa-
ziente con 1.2 Emicrania con aura durante un 
attacco di emicrania con aura o entro l’ora suc-
cessiva

C. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3

Commento:
Emicrania ed epilessia sono esempi prototipici di 
disturbi parossistici cerebrali. Mentre è molto fre-
quente che si verifichi cefalea di tipo emicranico 
durante il periodo post-critico convulsivo, solo 
occasionalmente compaiono convulsioni durante 
o successivamente all’attacco emicranico. Questo 
fenomeno, definito “migralepsy” (migralessia), è un 
evento raro, descritto in origine in soggetti affetti 
da 1.2 Emicrania con aura. Non sono ancora dispo-
nibili evidenze di associazione con 1.1 Emicrania 
senza aura.

1.5 Probabile emicrania
Criteri diagnostici:
A.	Gli attacchi soddisfano tutti i criteri A-D per 1.1 

Emicrania senza aura tranne uno o tutti i criteri 
A-C per 1.2 Emicrania con aura tranne uno

B.	 Non soddisfano i criteri ICHD-3 per nessun al-
tro disturbo cefalalgico

C.	 Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commento:
Nel porre una diagnosi per cefalea, gli attacchi che 
soddisfano i criteri sia per 2. Cefalea di tipo tensivo 
che per 1.5 Probabile emicrania vengono codificati 
secondo il primo codice, in accordo con la regola 
generale che una diagnosi definita prevale su una 
diagnosi di probabilità. Però, in pazienti che ab-
biano già una diagnosi di emicrania e, laddove la 
questione consista nel contare il numero di attacchi 
verificatisi (ad esempio per una misura di outcome 
in un trial farmacologico), gli attacchi che soddi-
sfano i criteri per 1.5 Probabile emicrania dovrebbe-
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ro essere considerati come attacchi emicranici. La 
ragione di questa strategia è nel fatto che attacchi 
emicranici di intensità moderata, o attacchi trattati 
precocemente, spesso non arrivano a manifestare 
tutte le caratteristiche necessarie per la diagnosi di 
attacco emicranico ma ciò nonostante rispondono 
a trattamenti antiemicranici specifici.

1.5.1 Probabile emicrania senza aura
Criteri diagnostici:
A.	Gli attacchi soddisfano tutti i criteri A-D per 1.1 

Emicrania senza aura tranne uno 
B.	 Non soddisfa i criteri ICHD-3 per nessun altro 

disturbo cefalalgico
C.	 Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

1.5.2 Probabile emicrania con aura 
Criteri diagnostici:
A.	Gli attacchi soddisfano tutti i criteri A-C per 1.2 

Emicrania con aura o qualsiasi sua sottoforma, 
tranne uno

B.	 Non soddisfano i criteri ICHD-3 per nessun al-
tro disturbo cefalalgico

C.	 Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3 

1.6 Sindromi episodiche che possono 
essere associate all’emicrania
Commento:
Questo gruppo di disturbi si verifica in pazien-
ti che hanno anche 1.1 Emicrania senza aura o 1.2 
Emicrania con aura, o che presentano un incremen-
to della probabilità di sviluppare uno di questi di-
sturbi. Sebbene storicamente si sia osservato che 
esse si verificano durante l’infanzia, possono co-
munque manifestarsi anche in età adulta.
Condizioni aggiuntive che si possono verificare in 
questi pazienti includono episodi di chinetosi e di-
sturbi periodici del sonno quali sonnambulismo, 
somniloquio, crisi di pavor nocturnus e bruxismo.

1.6.1 Disturbo gastrointestinale ricorrente
Criteri diagnostici:
A.	Almeno cinque attacchi con episodi distinti di 

dolore addominale e/o malessere e/o nausea 
e/o vomito

B.	 Esame clinico e valutazione dell’apparato ga-
strointestinale normale

C.	 Non attribuito ad altro disturbo

1.6.1.1 Sindrome del vomito ciclico
Criteri diagnostici:
A.	Almeno cinque attacchi di nausea intensa e vo-

mito che soddisfino i criteri B e C
B.	 Attacchi stereotipati nel singolo paziente e ri-

correnti con periodicità prevedibile
C.	 Tutti i criteri seguenti:

	1.	nausea e vomito che si verificano per almeno 
quattro volte per ora

	2.	gli attacchi durano da ≥1 ora e fino a 10 giorni
	3.	gli attacchi si verificano con intervalli di ≥1 

settimana 
D.	Completa assenza di sintomi tra gli attacchi
E.	 Non attribuito ad altro disturbo1

Nota:
1.	 In particolare vanno escluse patologie gastrointestinali attra-

verso l’anamnesi e l’esame obiettivo.

Commento:
La 1.6.1.1 Sindrome del vomito ciclico è una condizio-
ne episodica autolimitantesi tipica del bambino, 
con periodi di completo benessere tra gli episodi 
critici. 
La natura ciclica è la sua caratteristica principale 
ed è prevedibile. 
Questo disturbo non era incluso fra le sindromi 
periodiche dell’infanzia nella prima edizione del-
la Classificazione Internazionale delle Cefalee (1988), 
ma lo era nella seconda edizione. Le caratteristi-
che cliniche della sindrome richiamano i sintomi 
di accompagnamento dell’emicrania e molti studi 
negli anni passati hanno suggerito come la sindro-
me del vomito ciclico sia una condizione correlata 
all’emicrania.

1.6.1.2 Emicrania addominale 
Criteri diagnostici:
A.	Almeno 5 attacchi di dolore addominale che 

soddisfino i criteri B-D
B.	 Il dolore si manifesta con almeno due delle se-

guenti tre caratteristiche:
1.	 dolore a livello della linea mediana, periom-

belicale o non ben localizzato
2.	 qualità del dolore di tipo sordo o “semplice 

dolenzia” 
3.	 intensità moderata o severa

C.	 Durante la fase algica sono presenti almeno 
due dei seguenti sintomi:
1.	 anoressia
2.	 nausea
3.	 vomito
4.	 pallore
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D.	Gli attacchi durano da 2 a 72 ore se non trattati 
o trattati senza successo

E.	 Completa assenza di sintomi nella fase intercri-
tica

F.	 Non attribuita ad altro disturbo1

Nota:
1.	 Nessun sospetto di malattia gastrointestinale o renale emer-

ge dall’anamnesi e dall’esame obiettivo, o tali malattie sono 
escluse a seguito di indagini appropriate.

Commento:
Il dolore della 1.6.1.2 Emicrania addominale è abba-
stanza intenso da interferire con le attività della 
vita quotidiana.
Nei bambini più piccoli la presenza di cefalea è 
spesso trascurata. È necessaria una anamnesi atten-
ta per presenza o assenza di cefalea e, se si identifi-
ca la presenza di cefalea o dolore cefalico durante 
gli attacchi, bisognerebbe prendere in considera-
zione una diagnosi di 1.1 Emicrania senza aura. 
Per il bambino può risultare difficile distinguere 
tra anoressia e nausea. Il pallore è spesso associa-
to a occhiaie, ma, in alcuni soggetti, il fenomeno 
vasomotorio predominante è rappresentato dall’i-
peremia al volto. La maggior parte dei bambini af-
fetti da emicrania addominale svilupperà cefalea 
di tipo emicranico nel corso della vita.

1.6.2 Vertigine parossistica benigna
Criteri diagnostici:
A.	Almeno 5 attacchi che soddisfino i criteri B e C
B.	 Vertigini1 che si verificano senza sintomi pre-

monitori, con intensità massima all’esordio e 
che si risolvono spontaneamente nell’arco di 
minuti o ore senza perdita di coscienza

C.	 Almeno uno dei seguenti sintomi o segni in as-
sociazione al disturbo vertiginoso:
1.	 nistagmo
2.	 atassia
3.	 vomito
4.	 pallore
5.	 sensazione di paura

D.	L’esame neurologico, le funzioni audiometri-
che e quelle vestibolari risultano normali nel 
periodo intercritico

E.	 Non attribuito ad altro disturbo

Nota:
1.	 I bambini più piccoli con vertigini potrebbero non essere in 

grado di descrivere i sintomi vertiginosi. L’osservazione, da 
parte dei genitori, di episodi periodici di instabilità possono 
essere interpretati, nei bambini, come episodi vertiginosi.

Commento:
Debbono essere esclusi: tumori della fossa cranica 
posteriore, crisi comiziali e disturbi vestibolari. 

La relazione tra 1.6.2 Vertigine parossistica benigna 
e A1.6.6 Emicrania vestibolare (vedi Appendice) ne-
cessita di ulteriori approfondimenti.

1.6.3 Torcicollo parossistico benigno
Criteri diagnostici:
A.	Attacchi ricorrenti1 in un bambino piccolo che 

soddisfino i criteri B e C
B.	 Episodi di inclinazione del capo da un lato (en-

trambi i lati), con o senza lieve rotazione, che si 
risolvono spontaneamente nell’arco di minuti o 
ore

C.	 Almeno uno dei seguenti sintomi o segni in as-
sociazione al disturbo:
1.	 pallore
2.	 irritabilità
3.	 sensazione di malessere
4.	 vomito
5.	 atassia2

D.	Esame neurologico normale nel periodo inter-
critico

E.	 Non attribuito ad altro disturbo

Note:
1.	 Gli attacchi tendono ad avere ricorrenza mensile
2.	 È più probabile che l’atassia si manifesti nei bambini di 

maggiore età nell’ambito del gruppo di età affetto dalla pa-
tologia.

Commento:
Il capo del bambino può essere ricondotto alla po-
sizione neutra durante gli attacchi: si può incon-
trare una certa resistenza al movimento passivo, 
ma questa può essere superata. 
 La diagnosi differenziale include il reflusso gastro-
esofageo, la distonia idiopatica da torsione e l’epi-
lessia parziale complessa; particolare attenzione va 
posta nell’investigare la fossa cranica posteriore e 
la giunzione cranio-cervicale, le cui anomalie con-
genite o acquisite potrebbero indurre torcicollo. 
Tali osservazioni necessitano di ulteriore valida-
zione in base ai diari dei pazienti, interviste struttu-
rate e raccolta longitudinale dei dati. La forma 1.6.3 
Torcicollo parossistico benigno può evolvere in 1.6.2 
Vertigine parossistica benigna oppure in 1.2 Emicra-
nia con aura (in particolare in 1.2.2 Emicrania con 
aura troncoencefalica) oppure interrompersi senza 
presenza di ulteriore sintomatologia. 
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2. Cefalea di tipo tensivo

2.1 Cefalea di tipo tensivo episodica 
sporadica 
 
Criteri diagnostici:
A.	Almeno 10 episodi di cefalea che si verifichino 

in media <1 giorno al mese (<12 giorni all’an-
no) e che soddisfino i criteri B-D

B.	 Durata da 30 minuti a 7 giorni
C.	 Almeno due delle seguenti quattro caratteristi-

che:
1.	 localizzazione bilaterale
2.	 qualità gravativa o costrittiva (non pulsante)
3.	 intensità lieve o media 
4.	 non aggravata dall’attività fisica di routine, 

come camminare o salire le scale
D.	Si verificano entrambe le seguenti condizioni:

1.	 assenza di nausea e vomito
2.	 può essere presente fotofobia oppure fono-

fobia, ma non entrambe
E.	 Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3 

2.1.1 Cefalea di tipo tensivo episodica 
sporadica associata a dolorabilità dei 
muscoli pericranici
Criteri diagnostici:
A.	Episodi di cefalea che soddisfino i criteri per 2.1 

Cefalea di tipo tensivo episodica sporadica.
B.	 Aumentata dolorabilità dei muscoli pericranici 

alla palpazione manuale

2.1.2 Cefalea di tipo tensivo episodica 
sporadica non associata a dolorabilità dei 
muscoli pericranici
Criteri diagnostici:
A.	Episodi di cefalea che soddisfino i criteri per 2.1 

Cefalea di tipo tensivo episodica sporadica 
B.	 Nessun aumento di dolorabilità dei muscoli pe-

ricranici

2.2 Cefalea di tipo tensivo episodica 
frequente
Criteri diagnostici:
A.	Almeno 10 episodi di cefalea che si verifichino 

in media 1-14 giorni al mese per > 3 mesi (≥12 
e <180 giorni all’anno) e che soddisfino i criteri 
B-D

B.	 Durata da 30 minuti a 7 giorni

C.	 Almeno due delle seguenti quattro caratteristi-
che:
1.	 localizzazione bilaterale
2.	 qualità gravativa o costrittiva (non pulsante)
3.	 intensità lieve o media
4.	 non aggravata dall’attività fisica di routine, 

come camminare o salire le scale
D.	Si verificano entrambe le seguenti condizioni:

1.	 assenza di nausea e vomito
2.	 può essere presente fotofobia oppure fono-

fobia, ma non entrambe 
E.	 Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3

2.2.1 Cefalea di tipo tensivo episodica 
frequente associata a dolorabilità dei muscoli 
pericranici
Criteri diagnostici: 
A.	Episodi di cefalea che soddisfino i criteri per 2.2 

Cefalea di tipo tensivo episodica frequente
B.	 Aumentata dolorabilità dei muscoli pericranici 

alla palpazione manuale

2.2.2 Cefalea di tipo tensivo episodica 
frequente non associata a dolorabilità dei 
muscoli pericranici 
Criteri diagnostici:
A.	Episodi di cefalea che soddisfino i criteri per 2.2 

Cefalea di tipo tensivo episodica frequente
B.	 Nessun aumento di dolorabilità dei muscoli pe-

ricranici

2.3 Cefalea di tipo tensivo cronica
 Criteri diagnostici:
A.	La cefalea è presente in media ≥15 giorni al me-

se per >3 mesi (≥180 giorni all’anno) e soddisfa 
i criteri B-D

B.	 Durata da ore a giorni, o continua
C.	 Almeno due delle seguenti quattro caratteristi-

che:
1.	 localizzazione bilaterale
2.	 qualità gravativa o costrittiva (non pulsante)
3.	 intensità lieve o media
4.	 non aggravata dall’attività fisica di routine, 

come camminare o salire le scale
D.	Si verificano entrambe le seguenti condizioni:

1.	 non più di uno tra i seguenti sintomi: fotofo-
bia, fonofobia o lieve nausea

2.	 assenza di nausea moderata o forte e di vo-
mito

E.	 Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3
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2.3.1 Cefalea di tipo tensivo cronica 
associata a dolorabilità dei muscoli 
pericranici
Criteri diagnostici: 
A.	Cefalea che soddisfi i criteri per 2.3 Cefalea di 

tipo tensivo cronica 
B.	 Aumentata dolorabilità dei muscoli pericranici 

alla palpazione manuale

2.3.2 Cefalea di tipo tensivo cronica 
non associata a dolorabilità dei muscoli 
pericranici 
Criteri diagnostici: 
A.	Cefalea che soddisfi i criteri per 2.3 Cefalea di 

tipo tensivo cronica 
B.	 Nessun aumento di dolorabilità dei muscoli pe-

ricranici

2.4 Probabile cefalea di tipo tensivo

2.4.1 Probabile cefalea di tipo tensivo 
episodica sporadica
Criteri diagnostici:
A.	Uno o più episodi di cefalea che soddisfino tutti 

i criteri A-D per 2.1 Cefalea di tipo tensivo episodi-
ca sporadica tranne uno

B.	 Non soddisfano i criteri ICHD-3 per qualunque 
altra forma di cefalea 

C.	 Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3

2.4.2 Probabile cefalea di tipo tensivo 
episodica frequente
Criteri diagnostici: 
A.	Episodi di cefalea che soddisfino tutti i criteri 

A-D per 2.2 Cefalea di tipo tensivo episodica fre-
quente tranne uno

B.	 Non soddisfano i criteri ICHD-3 per qualunque 
altra forma di cefalea

C.	 Non meglio attribuibile ad altra diagnosi 
ICHD-3

2.4.3 Probabile cefalea di tipo tensivo 
cronica
Criteri diagnostici: 
A.	Cefalea che soddisfi tutti i criteri A-D per 2.3 

Cefalea di tipo tensivo cronica tranne uno 
B.	 Non soddisfa i criteri ICHD-3 per qualunque 

altra forma di cefalea
C.	 Non meglio attribuibile ad altra diagnosi 

ICHD-3
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3. Cefalea a grappolo e altre 
cefalee autonomico-trigeminali

3.1 Cefalea a grappolo
Criteri diagnostici:
A.	Almeno 5 attacchi che soddisfino i criteri B-D
B.	 Dolore di intensità severa o molto severa, uni-

laterale, in sede orbitaria, sovraorbitaria e/o 
temporale, della durata di 15-180 minuti (senza 
trattamento)1

C.	 La cefalea è associata ad una o entrambi le se-
guenti condizioni: 
1.	 almeno uno dei seguenti sintomi o segni 

omolaterali al dolore 
a)	 iniezione congiuntivale e/o lacrimazione 
b)	 congestione nasale e/o rinorrea
c)	 edema palpebrale 
d)	 sudorazione facciale e frontale 
e)	 arrossamento facciale e frontale
f)		 sensazione di orecchio pieno 
g)	 miosi e/o ptosi

2.	 sensazione di irrequietezza o agitazione.
D.	La frequenza degli attacchi è compresa tra 1 

ogni due giorni e 8 al giorno per più della metà 
del periodo di tempo in cui la patologia è in fa-
se attiva

E.	 Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Note:
1.	 Durante parte del decorso temporale della 3.1 Cefalea a grap-

polo (comunque per meno dalla metà della sua durata) gli 
attacchi possono essere di minore intensità e/o di durata in-
feriore o superiore a quella indicata.	

Commento:
Gli attacchi si manifestano in periodi attivi, de-
nominati “grappoli”, della durata di settimane o 
mesi e sono intervallati da fasi di remissione della 
durata di mesi o anni. Circa il 10-15% dei soggetti 
presenta la 3.1.2 Cefalea a grappolo cronica senza pe-
riodi di remissione. In un’ampia casistica sottopo-
sta a un adeguato follow-up un quarto dei soggetti 
aveva presentato un solo periodo attivo. Questi 
individui devono essere classificati con il codice 
diagnostico 3.1 Cefalea a grappolo.
Il dolore della 3.1 Cefalea a grappolo raggiunge la 
massima intensità nella regione orbitaria, sovraor-
bitaria, temporale (o in più di una di queste sedi, 
in qualsiasi combinazione), ma può estendersi a 
interessare altre aree del capo. Negli attacchi più 
intensi il dolore diventa pressoché insopportabile. 
Il paziente di solito non riesce a stare disteso ed 
è tipico il camminare avanti e indietro. Il dolore 

tende a ripresentarsi dallo stesso lato nel periodo 
attivo. Durante i periodi attivi nella 3.1.1 Cefalea a 
grappolo episodica e in ogni momento della 3.1.2 Ce-
falea a grappolo cronica, gli attacchi si manifestano 
con regolarità e possono essere scatenati da alcol, 
istamina o nitroglicerina. 
L’età all’esordio si colloca in genere tra 20 e 40 an-
ni. Per motivi ancora sconosciuti la prevalenza è 3 
volte maggiore negli uomini rispetto alle donne.
Gli attacchi di cefalea a grappolo si associano a 
un’attivazione della sostanza grigia dell’ipotala-
mo posteriore. In circa il 5% dei casi la 3.1 Cefalea a 
grappolo presenta una trasmissione ereditaria (au-
tosomica dominante). Sono stati segnalati pazienti 
affetti da 3.1 Cefalea a grappolo e 13.1 Nevralgia trige-
minale (talvolta definita come sindrome cluster-tic). 
Questi pazienti vanno classificati con entrambe le 
diagnosi. L’importanza di questa osservazione ri-
siede nel fatto che entrambe le condizioni vanno 
trattate adeguatamente per poter essere efficaci 
sulla sintomatologia.

3.1.1 Cefalea a grappolo episodica 
Criteri diagnostici:
A.	Attacchi che soddisfino i criteri per 3.1 Cefalea a 

grappolo e che si verificano in periodi (“grappoli”)
B.	 Almeno due “grappoli” che durano da 7 giorni 

ad 1 anno (senza trattamento) e intervallati da 
periodi di remissione che durano ≥1 mese

Commento:
Il periodo di “grappolo” dura abitualmente da 2 
settimane a 3 mesi.

3.1.2 Cefalea a grappolo cronica 
Criteri diagnostici:
A.	Attacchi che soddisfino i criteri per 3.1 Cefalea a 

grappolo e il seguente criterio B
B.	 Attacchi senza fasi di remissione o con periodi 

di remissione che durano <1 mese per almeno 
un anno.

Commento:
La cefalea a grappolo cronica 3.1.2 può esordire de 
novo (in passato veniva indicata con il termine di 
cefalea a grappolo cronica primitiva) oppure evolve-
re da 3.1.1 Cefalea a grappolo episodica (in passato 
indicata con il termine di Cefalea a grappolo cronica 
secondaria). 
Alcuni pazienti possono passare da una forma 
3.1.2 Cefalea a grappolo cronica a 3.1.1 Cefalea a grap-
polo episodica.
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3.2 Emicrania parossistica 
Criteri diagnostici:
A.	Almeno 20 attacchi che soddisfino i criteri B-E
B.	 Attacchi con dolore unilaterale, di intensità se-

vera, in sede orbitaria, sovraorbitaria e/o tem-
porale, della durata di 2-30 minuti

C.	 Il dolore è accompagnato da almeno uno dei se-
guenti sintomi o segni omolaterali al dolore:
1.	 iniezione congiuntivale e/o lacrimazione
2.	 congestione nasale e/o rinorrea
3.	 edema palpebrale
4.	 sudorazione frontale e facciale
5.	 arrossamento frontale e facciale
6.	 sensazione di orecchio pieno 
7.	 miosi e/o ptosi 

D.	La frequenza degli attacchi è superiore a 5 al 
giorno per più della metà del tempo

E.	 Gli attacchi sono prevenuti in maniera comple-
ta da dosi terapeutiche di indometacina1

F.	 Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Note:
1.	 Nel soggetto adulto occorre somministrare l’indometacina 

ad una dose giornaliera di almeno 150 mg per via orale ed 
incrementata se necessario fino a 225 mg/al dì, oppure 100-
200 mg per via parenterale. La dose di mantenimento è abi-
tualmente inferiore.

Commento:
A differenza della cefalea a grappolo, non vi è pre-
dominanza nel sesso maschile. L’esordio si colloca 
abitualmente nell’età adulta, anche se sono stati 
segnalati casi in età infantile.

3.2.1 Emicrania parossistica episodica 
Criteri diagnostici:
A.	Attacchi che soddisfino i criteri per 3.2 Emicra-

nia parossistica e che si manifestano in periodi 
attivi

B.	 Almeno due periodi attivi della durata da 7 
giorni a un anno (se non in trattamento), inter-
vallati da periodi di remissione che durano al-
meno 1 mese.

3.2.2 Emicrania parossistica cronica
Criteri diagnostici:
A. Attacchi che soddisfino i criteri diagnostici per 

3.2 Emicrania parossistica e il seguente criterio B.
B.	 Assenza di un periodo di remissione, o con re-

missioni inferiori a 1 mese per almeno 1 anno.

Commento:
I soggetti che soddisfano i criteri diagnostici per 
3.2.2 Emicrania parossistica cronica e per 13.1 Ne-
vralgia trigeminale (talvolta definiti come CPH-TIC) 

dovrebbero ricevere entrambe le diagnosi. È im-
portante riconoscere la presenza di queste due di-
verse forme di cefalea perché ciascuna richiede un 
trattamento adeguato. Il significato fisiopatologico 
di questa associazione non è ancora noto.

3.3 Short-lasting unilateral 
neuralgiform headache attacks 
Criteri diagnostici:
A.	Almeno 20 attacchi che soddisfino i criteri B-D
B.	 Attacchi di dolore unilaterale moderato-severo, 

in sede orbitaria, sovraorbitaria o temporale, 
e/o altra distribuzione trigeminale, della du-
rata di 1-600 secondi, che si manifestano come 
scarica singola, serie di scariche o con un anda-
mento a dente di sega (ovvero bruschi picchi di 
dolore intervallati da brevi remissioni)

C.	 Almeno uno dei seguenti segni o sintomi vege-
tativi cranici, omolaterali al dolore:
1.	  iniezione congiuntivale e/o lacrimazione
2.	  congestione nasale e/o rinorrea
3.	  edema palpebrale
4.	  sudorazione frontale e facciale
5.	  arrossamento frontale e facciale
6.	  sensazione di orecchio pieno 
7.	  miosi e/o ptosi 

D.	La frequenza degli attacchi è di almeno 1 al 
giorno per più della metà del periodo in cui la 
cefalea è in fase attiva 

E.	 Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commento:
Gli attacchi di durata più protratta sono caratte-
rizzati da fitte multiple o con andamento a dente 
di sega.
Nella classificazione ICHD-3 beta si riconoscono 
due sottotipi di 3.3 Short-lasting unilateral neural-
giform headache attacks: 3.3.1 Short-lasting Unilate-
ral Neuralgiform headache attacks with Conjunctival 
injection and Tearing (SUNCT) e 3.3.2 Short-lasting 
Unilateral Neuralgiform headache attacks with cranial 
Autonomic symptoms (SUNA). 
3.3.1 SUNCT potrebbe essere una sottoforma di 
3.3.2 SUNA anche se questo dato ha bisogno di 
ulteriori studi. Nel frattempo vengono ognuna 
classificate come entità separate secondo la descri-
zione sottostante: 3.3.1 Sunct e 3.3.2 SUNA sono 
scatenate senza un periodo refrattario a differen-
za di quanto avviene in 13.1 Nevralgia trigeminale, 
che in genere presenta un periodo refrattario dopo 
ogni attacco. 
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3.3.1 Short-lasting Unilateral Neuralgiform 
headache attacks with Conjunctival 
injection and Tearing (SUNCT)
Criteri diagnostici:
A. Attacchi che soddisfano i criteri per 3.3 Short-

lasting unilateral neuralgiform headache attacks 
B.	 Presenza di iniezione congiuntivale e lacrima-

zione. 

Commento:
Secondo i dati della letteratura, la causa organica 
che più frequentemente si manifesta con cefalea 
simile alla SUNCT, è rappresentata da una lesione 
in fossa cranica posteriore.
Sono stati descritti dei pazienti nei quali coesisto-
no 3.3 SUNCT e 13.1 Nevralgia trigeminale. In que-
sti casi dovrebbero essere formulate entrambe le 
diagnosi, anche se la differenziazione clinica fra le 
due forme è molto difficile. 
Sono stati descritti dei pazienti nei quali coesiste 
3.3 SUNCT e 3.1 Cefalea a grappolo per i quali il si-
gnificato fisiopatologico di questa associazione è 
ancora ignoto. 

3.3.1.1 SUNCT episodica
Criteri diagnostici: 
A.	Attacchi che soddisfino i criteri per 3.3.1 Short-

lasting Unilateral Neuralgiform headache attacks 
with Conjunctival injection and Tearing e che si 
verificano in periodi 

B.	 Almeno due periodi della durata da 7 gg a 1 an-
no separati da periodi asintomatici di almeno 
un mese.

3.3.1.2 SUNCT cronica
Criteri diagnostici:
A.	Attacchi che soddisfino i criteri per 3.3.1 Short-

lasting Unilateral Neuralgiform headache attacks 
with Conjunctival injection and Tearing e il crite-
rio B seguente 

B.	 Assenza di un periodo di remissione o con re-
missioni inferiori ad 1 mese per almeno 1 anno.

3.3.2 Short-lasting Unilateral Neuralgiform 
headache attacks with cranial Autonomic 
symptoms (SUNA)
A.	Attacchi che soddisfino i criteri per 3.3. Short-

lasting unilateral neuralgiform headache attacks e il 
criterio B seguente

B.	 Solo uno o nessuno dei segni iniezione con-
giuntivale e lacrimazione. 

3.3.2.1 SUNA episodica
Criteri diagnostici: 
A.	Attacchi che soddisfino i criteri per 3.3.2 Short-

lasting Unilateral Neuralgiform headache attacks 
with cranial Autonomic symptoms e che si verifi-
cano in periodi 

B.	 Almeno due periodi della durata da 7 gg a 1 an-
no separati da periodi asintomatici di almeno 1 
mese.

3.3.2.2 SUNA cronica 
Criteri diagnostici: 
A.	Attacchi che soddisfino i criteri per 3.3.2 Short-

lasting Unilateral Neuralgiform headache attacks 
with cranial Autonomic symptoms e il criterio B 
sottostante

B.	 Assenza di un periodo di remissione o con re-
missioni inferiori ad 1 mese, per almeno 1 anno. 

3.4 Emicrania continua 
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea unilaterale che soddisfi i criteri B-D
B.	 Presente da almeno 3 mesi con esacerbazioni di 

intensità moderato-severa
C.	 Uno o entrambi i seguenti criteri:

1.	 almeno uno dei seguenti segni o sintomi 
omolaterali alla cefalea:
a)	 iniezione congiuntivale e/o lacrimazione
b)	 congestione nasale e/o rinorrea
c)	 edema palpebrale
d)	 sudorazione frontale e facciale
e)	 arrossamento frontale e facciale
f)		 sensazione di orecchio pieno
g)	 miosi e/o ptosi

2.	 incapacità a stare fermo o agitazione o ag-
gravamento del dolore con il movimento. 

D.	Remissione completa con dosi adeguate di in-
dometacina1

E.	 Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Nota:
1.	 Nel soggetto adulto occorre somministrare l’indometacina 

ad una dose giornaliera di almeno 150 mg per via orale ed 
incrementata se necessario fino a 225 mg/al di, oppure 100-
200 mg per via parenterale. La dose di mantenimento è abi-
tualmente inferiore.

Commento:
Sintomi emicranici come la fotofobia e la fonofobia 
sono di frequente riscontro in 3.4 Emicrania continua. 
3.4 Emicrania continua è stata inclusa nel capitolo 3 
(in precedenza era nel capitolo 4) sulla base della 
tipica unilateralità del dolore come pure dei sinto-
mi autonomici quando presenti.
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Le neuroimmagini hanno dimostrato importanti 
sovrapposizioni nelle cefalee descritte in questo 
capitolo, in particolare l’attivazione della sostanza 
grigia nell’ipotalamo posteriore. 
Inoltre, 3.4 Emicrania continua e 3.2 Emicrania pa-
rossistica condividono la risposta assoluta all’indo-
metacina. 

3.4.1 Emicrania continua, forma remittente
Criteri diagnostici:
A. Cefalea che soddisfi i criteri per 3.4 Emicrania 

continua e il criterio B seguente
B.	 La cefalea non è quotidiana o continua ma è in-

terrotta da periodi di remissione di almeno un 
giorno senza trattamento. 

Commento: 
3.4.1 Emicrania continua, forma remittente può esor-
dire ex novo oppure evolvere da 3.4.2 Emicrania 
continua, forma non remittente.

3.4.2 Emicrania continua, forma non 
remittente 
Criteri diagnostici: 
A.	Cefalea che soddisfi i criteri per 3.4 Emicrania 

continua e il criterio B seguente:
B.	 La cefalea è quotidiana e continua per almeno 

1 anno senza periodi di remissione di almeno 1 
giorno. 

Commento:
3.4.2 Emicrania continua, forma non remittente può 
esordire ex novo o evolvere da 3.4.1 Emicrania con-
tinua, forma remittente. 
La maggior parte dei pazienti manifesta la forma 
non remittente ab initio. 

3.5 Probabile cefalea autonomico-
trigeminale
Criteri diagnostici:
A. Attacchi di cefalea che soddisfino tutti tranne 

uno dei criteri A-D per 3.1 Cefalea a grappolo, 
dei criteri A-E per 3.2 Emicrania parossistica, dei 
criteri A-D per 3.3 Short-lasting unilateral neu-
ralgiform headache attacks o i criteri A-D per 3.4 
Emicrania continua

B. Non soddisfa i criteri ICHD-3 per nessun altro 
tipo di cefalea 

C. Non meglio inquadrata da altra diagnosi
	 ICHD-3.

Commento:
I pazienti possono essere classificati 3.5.1 Probabi-
le cefalea a grappolo, 3.5.2 Probabile emicrania paros-
sistica, 3.5.3 Probabile SUNCT oppure 3.5.4 Proba-
bile emicrania continua. Questi pazienti potrebbero 
non avere avuto un numero sufficiente di attacchi 
tipici (es. il primo periodo di cefalea a grappolo), 
o averne avuti ma non aver soddisfatto uno degli 
altri criteri.
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4. Altre cefalee primarie 
4.1 Cefalea primaria da tosse 
Criteri diagnostici:
A.	Almeno due episodi di cefalea che soddisfino i 

criteri B-D
B.	 È scatenata e si manifesta solo in concomitanza 

con colpi di tosse, sforzi fisici e/o altra mano-
vra di Valsalva

C.	 Esordio improvviso 
D.	La durata è compresa tra 1 secondo e 2 ore
E.	 Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

Commento:
È di solito bilaterale e posteriore, colpisce preva-
lentemente pazienti di età superiore a 40 anni. Esi-
ste una correlazione significativa tra la frequenza 
dei colpi di tosse e l’intensità della cefalea. Sono 
stati descritti sintomi associati quali vertigine, 
nausea e disturbi del sonno in circa 2/3 dei pa-
zienti. Sebbene la forma primaria risponde all’in-
dometacina ( 50-200 mg/die), ne è stata provata 
la efficacia anche in pochi casi sintomatici. La sin-
drome della cefalea da tosse è sintomatica in circa 
il 40% dei casi. Si tratta in maggioranza di pazienti 
portatori di malformazione di Arnold-Chiari tipo 
I. Altre cause descritte sono: ipotensione liquorale, 
patologie del circolo carotideo e vertebro basila-
re, tumori della fossa cranica media o posteriore, 
cisti mesencefalica, impressione basilare, platiba-
sia, ematoma subdurale, aneurismi cerebrali e sin-
drome da vasocostrizione cerebrale reversibile. Il 
neuroimaging riveste un ruolo importante nella ri-
cerca di possibili lesioni o anomalie intracraniche. 
Visto che i tumori sottotentoriali rappresentano 
più del 50% di lesioni occupanti spazio intracra-
niche nei bambini, nei pazienti in età pediatrica la 
cefalea da tosse deve sempre far ipotizzare una ce-
falea sintomatica.

4.1.1 Probabile cefalea primaria da tosse
Criteri diagnostici:
A.	Uno dei seguenti: 

 1.	un singolo episodio di cefalea che soddisfi i 
criteri B-D

 2.	almeno due episodi di cefalea che soddisfino 
il criterio B e almeno uno dei criteri C e D

B.	 È scatenata e si manifesta solo in concomitanza 
con colpi di tosse, sforzi fisici e/o altra mano-
vra di Valsalva

C.	 Esordio improvviso
D.	La durata è compresa tra 1 secondo e 2 ore
E.	 Non soddisfa i criteri ICHD-3 per nessun altro 

tipo di cefalea 

F.	 Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

4.2 Cefalea primaria da attività  
fisica
Criteri diagnostici: 
A.	Almeno due episodi di cefalea che soddisfino i 

criteri B e C
B.	 È scatenata e si manifesta solo durante o dopo 

un’ attività fisica intensa 
C.	 La durata è <48 ore
D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

Commento:
Le temperature elevate e l’altitudine ne favorisco-
no l’insorgenza. La cefalea aveva carattere pulsan-
te nella maggior parte dei soggetti valutati nello 
studio Vaga, tale percentuale era minore negli 
adolescenti tra i quali peraltro la durata era infe-
riore a 5 minuti in circa la metà dei casi. Esistono 
alcune segnalazioni di efficacia dell’ergotamina 
tartrato nella prevenzione di tale cefalea. L’indo-
metacina è risultata efficace nella maggior parte 
dei casi. Esistono casi sintomatici. Al primo epi-
sodio è indispensabile l’esclusione di: emorragia 
subaracnoidea, dissecazione arteriosa e sindrome 
da vasocostrizione cerebrale reversibile.

4.2.1 Probabile cefalea primaria da attività 
fisica
Criteri diagnostici:
A.	Uno dei seguenti: 

 1.		un singolo episodio di cefalea che soddisfi i 
criteri B e C

 2.	almeno due episodi di cefalea che soddisfino 
il criterio B ma non il criterio C

B.	 È scatenata e si manifesta solo durante o dopo 
un’attività fisica intensa 

C.	 La durata è <48 ore 
D.	Non soddisfa i criteri ICHD-3 per nessun altro 

tipo di cefalea 
E.	 Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

4.3 Cefalea primaria associata ad 
attività sessuale 
Criteri diagnostici: 
A.	Almeno due episodi di cefalea e/o dolore al 

collo che soddisfino i criteri B-D
B.	 È scatenata e si manifesta solo durante l’attività 

sessuale
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C.	 Almeno uno o entrambi dei seguenti:
1.	 aumento di intensità con l’aumentare dell’ec-

citazione sessuale
 2.	intensità immediatamente esplosiva appena 

prima o durante l’orgasmo
D.	 La durata è compresa tra 1 minuto e 24 ore con 

intensità severa e/o fino a 72 ore con intensità 
lieve

E.	 Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commento:
Studi recenti hanno dimostrato che nel 40% dei ca-
si il decorso della cefalea è cronico per più di un 
anno. Dati epidemiologici hanno chiarito che tale 
cefalea può presentarsi a qualsiasi età con vita ses-
suale attiva, è più frequente negli uomini rispetto 
alle donne (con rapporto M/F compreso tra 1,2:1 e 
3:1), non è correlata al tipo di attività sessuale, nel-
la maggior parte dei casi non è accompagnata da 
sintomatologia autonomica, è bilaterale in 2/3 ed 
unilaterale in 1/3 dei casi ed è diffusa o con sede 
occipitale nell’80% dei casi. La frequenza degli at-
tacchi dovrebbe essere correlata con la frequenza 
dell’attività sessuale. Non sono presenti disturbi 
della coscienza, vomito o sintomi di tipo visivo, 
sensitivo o motorio (che possono essere presen-
ti nelle forme sintomatiche). Al primo episodio 
di cefalea da attività sessuale è indispensabile 
escludere: emorragia subaracnoidea, dissecazio-
ne arteriosa e sindrome da vasocostrizione cere-
brale reversibile. L’occorrenza di multiple cefalee 
esplosive durante l’attività sessuale deve sempre 
far ipotizzare una 6.7.3 Cefalea attribuita a sindro-
me da vasocostrizione cerebrale reversibile, che deve 
essere esclusa con adeguata neuroimagin vasco-
lare (angiografia, angioRM, angioTAC) o Doppler 
transcranico. Da considerare la possibilità di non 
evidenza della vasocostrizione in fase precoce, per 
cui possono essere necessari successivi controlli.

4.3.1 Probabile cefalea primaria associata ad 
attività sessuale
Criteri diagnostici:
A.	Uno dei seguenti: 

 1.	un singolo episodio di cefalea che soddisfi i 
criteri B-D

 2.	almeno due episodi di cefalea che soddisfino 
il criterio B e almeno uno ma non entrambi i 
criteri C e D

B.	 È scatenata e si manifesta solo durante l’attività 
sessuale

C.	 Almeno uno o entrambi dei seguenti: 
1.	 aumento di intensità con l’aumentare dell’ec-

citazione sessuale

2.	 intensità immediatamente esplosiva appena 
prima o durante l’orgasmo

D.	La durata è compresa tra 1 minuto e 24 ore con 
intensità severa e/o fino a 72 ore con intensità 
lieve 

E.	 Non soddisfa i criteri ICHD-3 per nessun altro 
tipo di cefalea 

F.	 Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

4.4 Cefalea primaria “a rombo di 
tuono” (o “a ciel sereno”)
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea intensa che soddisfi i criteri B e C
B.	 Esordio improvviso, con raggiungimento del 

picco di massima intensità in <1 minuto.
C.	 Durata ≥5 minuti.
D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3

Commento:
Sono scarse le evidenze sulla esistenza della for-
ma primaria: la ricerca di una causa sottostante 
deve essere rapida e completa. Cause più comu-
ni: emorragia subaracnoidea, emorragia cerebrale. 
trombosi venosa cerebrale, malformazioni vasco-
lari non rotte, dissecazioni arteriose, sindrome da 
vasocostrizione cerebrale reversibile ed apoplessia 
ipofisaria. Altre cause organiche: meningite, cisti 
colloide del terzo ventricolo, ipotensione liquorale 
e sinusite acuta (particolarmente da barotrauma). 
Quindi la diagnosi di forma primaria deve essere 
una diagnosi di esclusione con normalita del neu-
roimaging e dell’esame liquorale.

4.5 Cefalea da stimolo freddo
4.5.1 Cefalea attribuita all’applicazione 
esterna di stimolo freddo 
Criteri diagnostici:
A.	Almeno 2 episodi di cefalea acuta che soddisfi-

no i criteri B e C
B. 	È scatenata e si manifesta solo in seguito al-

la applicazione al capo di uno stimolo freddo 
esterno 

C.	 La cefalea si risolve entro 30 minuti dalla rimo-
zione dello stimolo freddo

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commento:
Alcuni pazienti presentano cefalea intensa, di 
breve durata, trafittivo, localizzata al centro della 
fronte, anche se in altri casi il dolore può avere lo-
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calizzazione unilaterale a livello temporale, fron-
tale o retroorbitario.

4.5.2 Cefalea attribuita a ingestione 
di sostanze fredde o inalazione di aria fredda
Criteri diagnostici:
A.	Almeno 2 episodi di cefalea acuta frontale o 

temporale che soddisfino i criteri B e C
B.	 È scatenata e si manifesta immediatamente do-

po uno stimolo freddo a livello del palato e/o 
della parete posteriore della faringe, da inge-
stione di cibi o bevande freddi o da inalazione 
di aria fredda

C.	 La cefalea si risolve entro 10 minuti dalla rimo-
zione dello stimolo freddo

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

4.5.3 Probabile cefalea da stimolo freddo
Criteri diagnostici:
A.	Un singolo episodio di cefalea che soddisfi i cri-

teri B e C
B.	 È scatenata e si manifesta solo durante o imme-

diatamente dopo uno stimolo freddo applicato 
esternamente al capo, oppure ingestione di so-
stanze fredde o inalazione di aria fredda

C.	 La cefalea si risolve entro 10 minuti dalla rimo-
zione dello stimolo freddo

D.	Non soddisfa i criteri ICHD-3 per altre forme di 
cefalea 

E.	 Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

4.6 Cefalea da pressione esterna
4.6.1 Cefalea da compressione esterna
Criteri diagnostici:
A.	Almeno due episodi di cefalea che soddisfino i 

criteri B-D 
B.	 È scatenata e si manifesta solo entro 1 ora du-

rante la prolungata compressione esterna della 
fronte o dello scalpo 

C.	 La cefalea ha intensità massima nell’area sotto-
posta alla compressione

D.	La cefalea si risolve entro 1 ora dalla rimozione 
della compressione

E.	 Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

4.6.2 Cefalea da trazione esterna
Criteri diagnostici:
A.	Almeno due episodi di cefalea che soddisfino i 

criteri B-D 

B. 	È scatenata e si manifesta entro 1 ora solo du-
rante la prolungata trazione esterna dello scalpo 

C.	 La cefalea ha intensità massima nell’area sotto-
posta alla trazione

D.	La cefalea si risolve entro 1 ora dalla rimozione 
della trazione

E.	 Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

4.6.3 Probabile cefalea da pressione esterna
Criteri diagnostici:
A.	Una delle seguenti condizioni:

1)	 un singolo episodio di cefalea che soddisfi i 
criteri B-D

2)	 almeno due episodi di cefalea che soddisfino 
il criterio B e uno fra i criteri C e D, ma non 
entrambi

B.	 È scatenata e si manifesta solo durante una 
compressione o una trazione prolungata della 
fronte e/o dello scalpo

C.	 La cefalea ha intensità massima nell’area sotto-
posta alla compressione o trazione 

D.	La cefalea si risolve entro 1 ora dalla rimozione 
della compressione o della trazione

E.	 Non soddisfa i criteri ICHD-3 per altre forme di 
cefalea. 

F. 	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

4.7 Cefalea primaria trafittiva 
Criteri diagnostici:
A.	Dolore al capo che si manifesta spontaneamen-

te come una fitta singola oppure come una serie 
di fitte e che soddisfi i criteri B-D

B.	 Ogni fitta ha una durata non superiore ad alcu-
ni secondi

C.	 Le fitte si presentano con frequenza irregolare, 
da una a molte volte al giorno

D.	Non sono presenti sintomi autonomici cranici
E.	 Non meglio definita da altra diagnosi ICHD-3.

Commento:
Nell’80% dei casi le fitte durano fino a 3 secon-
di; raramente raggiungono i 10-120 secondi. La 
frequenza degli attacchi è in genere bassa (uno o 
pochi attacchi al giorno). In casi rari, le fitte si ripe-
tono per giorni; è stato descritto un caso di status 
con durata di una settimana. Nel 70% sono colpi-
te le regioni extra-trigeminali. La sede è in genere 
variabile e fissa solo in 1/3 dei pazienti: in questi 
casi vanno escluse lesioni strutturali nella sede del 
dolore o nei nervi cranici afferenti.
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4.7.1 Probabile cefalea primaria trafittiva 
Criteri diagnostici:
A.	Dolore al capo che si manifesta spontaneamen-

te come una fitta singola oppure come una serie 
di fitte e che soddisfi solo 2 dei criteri B-D

B.	 Ogni fitta ha una durata non superiore ad alcu-
ni secondi

C.	 Le fitte si presentano con frequenza irregolare, 
da una a molte volte al giorno

D.	Non sono presenti sintomi autonomici cranici
E.	 Non soddisfa i criteri ICHD-3 per nessun altro 

tipo di cefalea 
F.	 Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

4.8 Cefalea nummulare 
Criteri diagnostici:
A.	Dolore al capo continuo o intermittente che 

soddisfi il criterio B
B.	 Percepito esclusivamente in un’area dello scal-

po, con tutte le seguenti 4 caratteristiche:
1.	 a contorni netti
2.	 di grandezza e forma fisse
3.	 di forma circolare o ellittica
4.	 di diametro da 1 a 6 cm 

C.	 Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commento:
L’area dolorosa può avere qualsiasi localizzazione 
ma più spesso è riferita in regione parietale. Sono 
rari i casi bi o multifocali, in cui ogni area sinto-
matica presenta tutte le caratteristiche di cefalea 
nummulare. L’intensità del dolore è generalmente 
lieve o moderata, occasionalmente severa. Posso-
no presentarsi esacerbazioni spontanee o dopo sti-
molo, sovraimposte al dolore di fondo. La durata 
è altamente variabile: è descritta la forma croni-
ca (presente per più di 3 mesi) in circa il 75% dei 
casi pubblicati, ma in altri casi la durata varia da 
secondi a giorni. Nell’area affetta è presente una 
combinazione variabile di: ipoestesia, disestesie, 
parestesie, allodinia e/o dolorabilità locale. Devo-
no essere escluse forme organiche o da lesioni der-
matologiche attraverso anamnesi, esame obiettivo 
ed appropriate indagini.

4.8.1 Probabile cefalea nummulare
Criteri diagnostici:
A.	Dolore al capo continuo o intermittente che 

soddisfi il criterio B
B.	 Percepito esclusivamente in un’area dello scal-

po, con solo 3 delle seguenti 4 caratteristiche:

1.	 a contorni netti
2.	 di grandezza e forma fisse
3.	 di forma circolare o ellittica
4.	 di diametro da 1 a 6 cm

C. Non soddisfa i criteri ICHD-3 per nessun altro 
tipo di cefalea

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

4.9 Cefalea ipnica
Criteri diagnostici: 
A.	Cefalea ricorrente che soddisfi i criteri B-E 
B.	 Si manifesta esclusivamente durante il sonno e 

causa il risveglio del soggetto
C.	 Si verifica in ≥10 giorni al mese da >3 mesi 
D.	Dura ≥15 minuti e fino a 4 ore dopo il risveglio
E.	 Non sono presenti sintomi autonomici cranici o 

irrequietezza motoria
F.	 Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

Commento:
In genere esordisce dopo i 50 anni. Il dolore è di 
solito lieve o moderato, severo in 1/5 dei pazienti. 
È bilaterale in circa 2/3 dei casi. Si riteneva che le 
caratteristiche della cefalea ipnica fossero di tipo 
tensivo, mentre studi recenti hanno segnalato la 
possibilità di caratteristiche di tipo emicranico con 
presenza di nausea in alcuni pazienti. Il trattamen-
to con litio, caffeina, melatonina e indometacina si 
è dimostrato efficace in molti casi descritti. Oltre 
alle Cefalee autonomiche trigeminali, altre possi-
bili cause di cefalea ad insorgenza durante il sonno 
e con conseguente risveglio devono essere esclu-
se, in particolare la sindrome da apnee notturne, 
l’ipertensione arteriosa notturna, l’ipoglicemia ed 
uso eccessivo di farmaci. Vanno escluse lesioni in-
tracraniche.

4.9.1 Probabile cefalea ipnica 
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea ricorrente che soddisfi il criterio B e so-

lo due dei criteri C-E
B.	 Si manifesta esclusivamente durante il sonno e 

causa il risveglio del soggetto
C.	 Si verifica in ≥10 giorni al mese da >3 mesi
D.	Dura ≥15 minuti e fino a 4 ore dopo il risveglio
E.	 Assenza di sintomi autonomici cranici o di irre-

quietezza motoria
F.	 Non soddisfa i criteri ICHD-3 per nessun altro 

tipo di cefalea
G.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.
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4.10 New Daily Persistent Headache 
(NDPH)
Criteri diagnostici: 
A.	Cefalea persistente che soddisfi i criteri B e C
B.	 Inizio ben definito e con chiaro ricordo del pa-

ziente con dolore divenuto, entro 24 ore, conti-
nuo e non remittente 

C.	 Presente da >3 mesi
D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

Commento:
I pazienti con questa cefalea invariabilmente ricor-
dano il momento di esordio e lo possono riportare 
in modo accurato; in caso contrario, deve essere 
posta un’altra diagnosi. Le caratteristiche cliniche 
possono suggerire sia la Emicrania che la Cefalea 
di tipo tensivo. Principali diagnosi differenziali: 
1.3 Emicrania cronica, 2.3 Cefalea di tipo tensivo cro-
nica, 3.4 Emicrania continua, 8.2 Cefalea da uso ecces-
sivo di farmaci, 7.1 Cefalea attribuita ad ipertensione 
liquorale, 7.2 Cefalea attribuita ad ipotensione liquorale, 
5.1 Cefalea acuta attribuita a traumatismo cranico. Esi-
stono due sottotipi: uno autolimitante che tipica-
mente si risolve nell’arco di mesi senza trattamen-
to, ed uno refrattario che è resistente a strategie 
terapeutiche aggressive.

4.10.1 Probabile New Daily Persistent 
Headache
Criteri diagnostici: 
A.	Cefalea persistente che soddisfi i criteri B e C
B.	 Inizio ben definito e con chiaro ricordo del pa-

ziente con dolore divenuto, entro 24 ore, conti-
nuo e non remittente 

C.	 Non soddisfa i criteri ICHD-3 per nessuna altro 
tipo di cefalea

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.
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5. Cefalea attribuita a 
traumatismo cranico e/o cervicale

5.1	 Cefalea acuta attribuita  
a traumatismo cranico
Criteri diagnostici:
A. Qualunque cefalea che soddisfi i criteri C e D
B.	 Precedente trauma cranico1

C. La cefalea è esordita entro 7 giorni, rispettiva-
mente:
1.	 dall’evento traumatico del capo
2.	 dal momento del recupero della coscienza 

dopo il trauma cranico
3.	 dalla sospensione dei farmaci che compro-

mettono la capacità di percepire o riferire la 
cefalea dopo il trauma cranico

D.	Uno dei seguenti requisiti:
1.	 la cefalea si risolve entro i 3 mesi successivi 

al trauma cranico
2.	 la cefalea persiste, ma (al momento della os-

servazione) non sono ancora trascorsi 3 mesi 
dal trauma cranico

E.	 Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Note:
1. 	Per traumatismo cranico (lesione/danno traumatico del ca-

po) si intende una alterazione strutturale o funzionale secon-
daria all’azione di una forza esterna sulle strutture del capo. 
La definizione si applica quindi alle condizioni in cui il capo 
viene colpito o viceversa impatta su un oggetto, come pure 
ai casi di penetrazione da parte di un corpo estraneo, di for-
ze generate da uno spostamento d’aria/esplosione o da altre 
forze non meglio definite.

Commento:
Rispetto a intervalli temporali più lunghi, il ter-
mine di 7 giorni stabilito arbitrariamente per l’e-
sordio della cefalea definita come 5.1 garantisce ai 
criteri diagnostici una maggiore specificità (mag-
giore evidenza per il nesso di causa) a fronte di 
una relativa sensibilità. Ulteriori ricerche potran-
no eventualmente definire un intervallo tempora-
le più appropriato. Nel frattempo, i criteri in Ap-
pendice per A5.1.1.1 e A5.1.2.1 – Cefalea acuta ad 
esordio tardivo attribuita a traumatismo cranico, 
rispettivamente, moderato/severo e lieve – posso-
no essere utilizzati nel caso l’intervallo tra evento 
traumatico ed esordio della cefalea sia maggiore 
di 7 giorni.

5.1.1 Cefalea acuta attribuita a traumatismo 
cranico moderato o severo
Criteri diagnostici:
A. Cefalea che soddisfi i criteri per 5.1 Cefalea acuta 

attribuita a traumatismo cranico

B. Trauma del capo con almeno uno dei seguenti 
requisiti:
1.	 perdita di coscienza di durata >30 minuti
2.	 Glasgow Coma Scale (GCS) score <13
3.	 amnesia post-traumatica di durata >24 ore
4.	 alterazione dello stato di vigilanza di durata 

>24 ore
5.	 evidenza neuroradiologica di danno cere-

brale traumatico (emorragia intracranica 
e/o lesione contusiva cerebrale).

Note:
1. 	La durata dell’amnesia post-traumatica è definita dall’inter-

vallo di tempo compreso tra evento traumatico e pieno recu-
pero della memoria e delle coordinate temporali.

5.1.2 Cefalea acuta attribuita a traumatismo 
cranico lieve
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea che soddisfi i criteri per 5.1 Cefalea acuta 

attribuita a traumatismo cranico
B.	 Trauma cranico che soddisfi entrambi i seguen-

ti requisiti:
1.	 non associato con alcuna delle seguenti con-

dizioni:
a)	 perdita di coscienza di durata >30 minuti
b)	 Glasgow Coma Scale (GCS) score <13
c)	 amnesia post-traumatica di durata >24 ore
d)	 disturbo di vigilanza di durata >24 ore
e)	 evidenza neuroradiologica di danno ce-

rebrale traumatico (emorragia intracrani-
ca e/o lesione contusiva cerebrale)

2.	 possibile associazione, nella immediata fase 
post-traumatica, con uno o più dei seguenti 
sintomi e/o segni:
a)	 transitorio stato di confusione, disorien-

tamento o alterazione della coscienza
b)	 perdita della memoria per gli eventi im-

mediatamente precedenti o successivi 
all’evento traumatico

c)	 due o più sintomi suggestivi per danno 
cerebrale traumatico lieve: nausea, vomi-
to, disturbi visivi, instabilità e/o vertigine, 
disturbi di memoria e/o concentrazione.

5.2 Cefalea persistente attribuita  
a traumatismo cranico
Criteri diagnostici:
A.	Qualunque cefalea che soddisfi i criteri C e D
B.	 Precedente trauma cranico
C.	 Esordio della cefalea entro i 7 giorni successivi 

a una delle seguenti condizioni:
1.	 all’evento traumatico causale
2.	 al recupero della coscienza dopo il trauma/

vigilanza eventualmente successivo
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3.	 alla sospensione dei farmaci che compro-
mettono la capacità di percepire o riferire la 
cefalea dopo il trauma cranico

D. La cefalea persiste da più di 3 mesi dal trauma 
del capo

E. Non meglio inquadrabile da altra diagnosi 
ICHD-3.

5.2.1 Cefalea persistente attribuita a 
traumatismo cranico moderato o severo
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea che soddisfi i criteri per 5.2 Cefalea persi-

stente attribuita a traumatismo cranico
B.	 Trauma cranico associato ad almeno una delle 

seguenti condizioni:
1.	 perdita di coscienza di durata >30 minuti
2.	 Glasgow Coma Scale (GCS) score <13
3.	 amnesia post-traumatica di durata >24 ore
4.	 alterazione dello stato di vigilanza di durata 

>24 ore
5.	 evidenza neuroradiologica di danno cere-

brale traumatico (emorragia intracranica 
e/o lesione contusiva cerebrale).

Commento:
Quando la cefalea post-traumatica diventa persi-
stente, considerare anche la possibile diagnosi di 
8.2 Cefalea da uso eccessivo di farmaci.

5.2.2 Cefalea persistente attribuita a 
traumatismo cranico lieve
Criteri diagnostici:
A. Cefalea che soddisfi i criteri per 5.2 Cefalea persi-

stente attribuita a traumatismo cranico
B. Traumatismo cranico che soddisfi entrambi i se-

guenti requisiti:
1.	 non associato con alcuna delle seguenti con-

dizioni:
a)	 perdita di coscienza di durata >30 minuti
b)	 Glasgow Coma Scale (GCS) score <13
c)	 amnesia post-traumatica di durata >24 ore
d)	 alterazione dello stato di vigilanza di du-

rata >24 ore
e)	 evidenza neuroradiologica di danno ce-

rebrale traumatico (emorragia intracrani-
ca e/o lesione contusiva cerebrale)

2.	 possibile associazione, nell’immediata fase 
post-traumatica, con uno o più dei seguenti 
sintomi e/o segni:
a)	 transitorio stato di confusione, disorien-

tamento o alterazione della coscienza
b)	 perdita della memoria per gli eventi im-

mediatamente precedenti o successivi 
all’evento traumatico

c)	 due o più sintomi suggestivi di danno ce-
rebrale traumatico lieve: nausea, vomito, 
disturbi visivi, instabilità e/o vertigine, 
disturbi di memoria e/o concentrazione.

Commento:
Quando la cefalea post-traumatica diventa persi-
stente, considerare anche la possibile diagnosi di 
8.2 Cefalea da uso eccessivo di farmaci.

5.3 Cefalea acuta attribuita a colpo 
di frusta1

Criteri diagnostici:
A.	Qualunque cefalea soddisfi i criteri C e D
B.	 Precedente colpo di frusta associato a dolore al 

collo e/o cefalea
C.	 Cefalea con esordio entro 7 giorni dal colpo di 

frusta
D.	Una delle seguenti condizioni:

1.	 la cefalea si risolve entro 3 mesi dal colpo di 
frusta

2.	 la cefalea persiste, ma non sono ancora tra-
scorsi 3 mesi dal colpo di frusta

E.	 Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commento:
Può presentarsi come sintomo isolato o nel conte-
sto di una costellazione di sintomi che riguarda-
no il collo o anche sintomi somatici extracervicali, 
sintomi sensitivi, comportamentali, cognitivi e/o 
alterazioni dell’umore.

5.4 Cefalea persistente attribuita  
a colpo di frusta
Criteri diagnostici:
A.	Qualunque cefalea che soddisfi i criteri C e D
B.	 Precedente colpo di frusta associato a dolore al 

collo e/o cefalea
C.	 Cefalea con esordio entro 7 giorni dal colpo di 

frusta
D.	La cefalea persiste da più di 3 mesi dal colpo di 

frusta
E.	 Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

Note:
1. 	Per colpo di frusta si intende un improvviso e non adeguata-

mente controllato movimento di accelerazione/decelerazione 
del capo con flesso/estensione del collo. Il colpo di frusta può 
avvenire a seguito di un impatto con forza più o meno grande.

Commento:
Quando la cefalea da colpo di frusta diviene persi-
stente, considerare anche la possibile diagnosi 8.2 
Cefalea da uso eccessivo di farmaci.
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5.5 Cefalea acuta post-craniotomia
Criteri diagnostici:
A. Qualunque cefalea che soddisfi i criteri C e D
B.	 Precedente craniotomia chirurgica
C.	 Esordio della cefalea entro i 7 giorni successivi 

a una delle seguenti condizioni:
1.	 alla craniotomia1

2.	 al recupero della coscienza dopo craniotomia
3.	 alla sospensione dei farmaci che compro-

mettono la capacità di percepire o riferire la 
cefalea dopo la craniotomia

D.	Una delle seguenti condizioni:
1.	 la cefalea si è risolta spontaneamente entro 3 

mesi dalla craniotomia
2.	 la cefalea persiste ma non sono ancora tra-

scorsi 3 mesi dalla craniotomia
E.	 Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

Commento:
Si può presentare in più dei 2/3 dei pazienti. Nel-
la maggioranza dei casi si risolve entro il periodo 
postoperatorio. È particolarmente frequente dopo 
interventi a livello della base cranica. È spesso lo-
calizzata all’area della craniotomia potendo essere 
anche essere diffusa ed evocare una cefalea di tipo 
tensivo o emicranico. Diagnosi differenziale con 
altre cefalee secondarie: cefalea cervicogenica (de-
rivante da posizionamento durante l’intervento), 
cefalea da perdita liquorale, infezioni, idrocefalo 
ed emorragia intracranica.

5.6 Cefalea persistente  
post-craniotomia1

Criteri diagnostici:
A.	Qualunque cefalea che soddisfi i criteri C e D
B.	 Precedente craniotomia chirurgica
C.	 Cefalea con esordio entro 7 giorni da una delle 

seguenti condizioni:
1.	 dalla craniotomia
2.	 dal recupero della coscienza dopo la cranio-

tomia
3.	 dalla sospensione dei farmaci che possono 

compromettere la capacità di percepire o ri-
ferire la cefalea dopo la craniotomia

D. La cefalea persiste dopo oltre 3 mesi dalla cra-
niotomia

E. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Note:
1. 	Quando la craniotomia viene effettuata per il trauma crani-

co, codificare 5.2.1 Cefalea persistente attribuita a traumatismo 
cranico moderato o severo

Commento:
Circa un quarto dei pazienti che sviluppa 5.5 Cefa-
lea acuta post-craniotomia, vanno incontro a 5.6 Ce-
falea persistente post-craniotomia.
Quando la cefalea post-craniotomia diventa per-
sistente è necessario prendere in considerazione 
anche la possibile diagnosi di 8.2 Cefalea da uso ec-
cessivo di farmaci.
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 6 	Cef alea attribuita a disturbi 
	v ascolari cranici o cervicali

6.1	C efalea attribuita ad ictus ischemico o 		
	 attacco ischemico transitorio
	 6.1.1 Cefalea attribuita ad ictus ischemico 		
		    (infarto cerebrale)
	 6.1.2 Cefalea attribuita ad attacco ischemico  
		    transitorio (TIA)

6.2	C efalea attribuita ad emorragia intracranica 	
	 non traumatica
	 6.2.1 Cefalea attribuita ad emorragia 		
		    intracerebrale non traumatica
	 6.2.2 Cefalea attribuita ad emorragia 		
		    subaracnoidea (SAH) non traumatica
	 6.2.3 Cefalea attribuita ad ematoma subdurale 	
		    acuto (ASDH) non traumatico

6.3	C efalea attribuita a malformazione vascolare 	
	 che non ha sanguinato
	 6.3.1 Cefalea attribuita ad aneurisma			
		    sacculare che non ha sanguinato
	 6.3.2 Cefalea attribuita a malformazione
		    arterovenosa (AVM)
	 6.3.3 Cefalea attribuita a fistola durale 		
		    arterovenosa (DAVF)
	 6.3.4 Cefalea attribuita ad angioma cavernoso
	 6.3.5 Cefalea attribuita ad angiomatosi  
		   encefalotrigeminale o leptomeningea  
		   (sindrome di Sturge Weber)

6.4	C efalea attribuita ad arterite
	 6.4.1 Cefalea attribuita ad arterite a cellule 		
		    giganti (GCA)
	 6.4.2 Cefalea attribuita ad angite primaria del  
		    sistema nervoso centrale (PACNS)
	 6.4.3 Cefalea attribuita ad angite secondaria 		
		    del sistema nervoso centrale (SACNS)

6.5.	Cefalea attribuita a disturbo del tratto 		
	 cervicale dell’arteria carotide o dell’arteria 		
	 vertebrale
	 6.5.1 Cefalea o dolore facciale o del collo 		
		    attribuiti a dissezione arteriosa cervicale 	
		    carotidea o vertebrale
	 6.5.2 Cefalea post-endoarterectomia
	 6.5.3 Cefalea attribuita ad angioplastica 		
		    carotidea o vertebrale

6.6	C efalea attribuita a trombosi venosa 		
	 cerebrale (CVT)

6.7	C efalea attribuita ad altro disturbo acuto  
	 arterioso intracranico 
	 6.7.1 Cefalea attribuita a procedura 			 
		    endovascolare intracranica
	 6.7.2 Cefalea da angiografia
 	 6.7.3 Cefalea attribuita a sindrome da  
		    vasocostrizione cerebrale reversibile 		
		    (RCVS)
	   6.7.3.1 Cefalea probabilmente attribuita a  
		       sindrome da vasocostrizione cerebrale  
		       reversibile (RCVS)
	 6.7.4 Cefalea attribuita a dissezione arteriosa  
		   intracranica

6.8	C efalea attribuita a vasculopatia genetica
	 6.8.1 Arteriopatia cerebrale autosomica 		
		    dominante con infarti sottocorticali e 		
		    leucoencefalopatia (CADASIL)
	 6.8.2 Encefalopatia mitocondriale, acidosi 		
		    lattica ed episodi simil-ictali (MELAS)
	 6.8.3 Cefalea attribuita ad altra vasculopatia  
		   genetica
6.9	 Cefalea attribuita ad apoplessia ipofisaria

capitolo 6
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vascolari cranici o cervicali
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6. Cefalea attribuita a disturbi 
vascolari cranici o cervicali

6.1 Cefalea attribuita ad ictus 
ischemico o attacco ischemico 
transitorio
6.1.1 Cefalea attribuita ad ictus ischemico 
(infarto cerebrale)
Criteri diagnostici: 
A.	Ogni nuova cefalea che soddisfi il criterio C
B.	 Diagnosi di ictus ischemico acuto
C.	 Evidenza del nesso di causalità dimostrato da 

almeno una tra i seguenti:
1.	 la cefalea si è sviluppata simultaneamente o 

in relazione temporale molto stretta con altri 
sintomi e/o segni clinici di ictus ischemico o 
ha portato alla diagnosi di ictus ischemico

2.	 la cefalea è migliorata significativamente in 
parallelo con la stabilizzazione o con il mi-
glioramento degli altri sintomi o segni clini-
ci o radiologici di ictus ischemico

D.	La cefalea non risulta meglio inquadrata da al-
tre diagnosi ICHD-3.

6.1.2 Cefalea attribuita ad attacco ischemico 
transitorio (TIA)
Criteri diagnostici: 
A.	Ogni nuova cefalea che soddisfi il criterio C
B.	 Diagnosi di attacco ischemico transitorio (TIA)
C.	 Evidenza del nesso di causalità dimostrato da 

entrambi i seguenti:
1.	 la cefalea si è sviluppata simultaneamente ai 

sintomi e/o segni clinici di TIA
2.	 la cefalea si risolve entro 24 ore

D.	La cefalea non risulta meglio inquadrata da al-
tre diagnosi ICHD-3.

6.2 Cefalea attribuita ad emorragia 
intracranica non traumatica
6.2.1 Cefalea attribuita ad emorragia 
intracerebrale1 non traumatica
Criteri diagnostici: 
A.	Ogni nuova cefalea che soddisfi il criterio C
B.	 Diagnosi di emorragia intracerebrale (ICH) in 

assenza di trauma cranico 
C.	 Evidenza del nesso di causalità dimostrato da 

almeno due tra i seguenti:
1.	 la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con altri sintomi e/o segni clinici 
di ICH o ha portato alla diagnosi di ICH

2.	 la cefalea è migliorata significativamente in 
parallelo con la stabilizzazione o con il mi-
glioramento degli altri sintomi o segni clini-
ci o radiologici di ICH

3.	 la cefalea ha almeno una tra le seguenti tre 
caratteristiche:
a)	 esordio improvviso o “a rombo di tuono”
b)	 massima nel giorno dell’esordio
c)	 localizzata in rapporto alla sede dell’e-

morragia
D.	La cefalea non risulta meglio inquadrata da al-

tre diagnosi ICHD-3.

Nota:
1.	 Abitualmente il termine intracerebrale impiegato in questo 

contesto include intracerebellare.

6.2.2 Cefalea attribuita ad emorragia 
subaracnoidea (SAH) non traumatica 
Criteri diagnostici: 
A.	Ogni nuova cefalea che soddisfi il criterio C
B.	 Diagnosi di emorragia subaracnoidea (SAH) in 

assenza di trauma cranico
C.	 Evidenza del nesso di causalità dimostrato da 

almeno due tra i seguenti:
1.	 la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con altri sintomi e/o segni clinici 
di SAH o ha portato alla diagnosi di SAH

2.	 la cefalea è migliorata significativamente in 
parallelo con la stabilizzazione o il miglio-
ramento degli altri sintomi o segni clinici o 
radiologici di SAH

3.	 la cefalea ha esordio improvviso o “a rombo 
di tuono”

D.	La cefalea non risulta meglio inquadrata da al-
tre diagnosi ICHD-3.

6.2.3 Cefalea attribuita ad ematoma 
subdurale acuto (ASDH) non traumatico
Criteri diagnostici: 
A.	Ogni nuova cefalea che soddisfi il criterio C
B.	 Diagnosi di emorragia subdurale in assenza di 

trauma cranico (ASDH)
C.	 Evidenza del nesso di causalità dimostrato da 

almeno due tra le seguenti:
1.	 la cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale molto stretta con altri sintomi e/o segni 
clinici di ASDH o ha portato alla diagnosi di 
ASDH

2.	 uno o entrambi i seguenti:
a)	 la cefalea è peggiorata significativamente 

in parallelo con il peggioramento dell’A-
SDH

b)	 la cefalea è migliorata significativamente 
in parallelo con il miglioramento degli al-
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tri sintomi o segni clinici o radiologici di 
ASDH 

3.	 la cefalea ha almeno una tra le seguenti due 
caratteristiche:
a)	 esordio improvviso o “a rombo di tuono” 
b)	 localizzata in rapporto alla sede dell’e-

morragia
D.	La cefalea non risulta meglio inquadrata da al-

tre diagnosi ICHD-3.

6.3 Cefalea attribuita a 
malformazione vascolare che non ha 
sanguinato
6.3.1 Cefalea attribuita ad aneurisma 
sacculare che non ha sanguinato
Criteri diagnostici: 
A.	Ogni nuova cefalea che soddisfi il criterio C
B.	 Diagnosi di aneurisma sacculare che non ha 

sanguinato
C.	 Evidenza del nesso di causalità dimostrato da 

almeno due tra le seguenti:
1.	 la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con i sintomi e/o segni clinici di 
aneurisma sacculare che non ha sanguinato 
o ha portato alla sua diagnosi

2.	 uno o entrambi i seguenti:
a)	 la cefalea è peggiorata significativamente 

in parallelo con il peggioramento degli 
altri sintomi o segni clinici o radiologici 
di crescita dell’aneurisma sacculare

b)	 la cefalea si è risolta dopo trattamento 
dell’aneurisma sacculare

3.	 uno o entrambi i seguenti:
a)	 la cefalea ha esordio improvviso o “a 

rombo di tuono” 
b)	 la cefalea si associa a paralisi dolorosa 

del III nervo cranico
D.	La cefalea non risulta meglio inquadrata da 

altre diagnosi ICHD-3, essendo state escluse 
l’emorragia intracranica e la sindrome da va-
socostrizione cerebrale reversibile con indagini 
appropriate.

6.3.2 Cefalea attribuita a malformazione 
arterovenosa (AVM)
Criteri diagnostici: 
A.	Ogni cefalea che soddisfi il criterio C
B.	 Diagnosi di malformazione arterovenosa (AVM)
C.	 Evidenza del nesso di causalità dimostrato da 

almeno due tra i seguenti:
1.	 la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con altri sintomi e/o segni clini-

ci di AVM o ha portato al riscontro di una 
AVM

2.	 uno o entrambi i seguenti:
a)	 la cefalea è peggiorata significativa-

mente in parallelo con il peggioramento 
dell’AVM

b)	 la cefalea è migliorata significativa-
mente in parallelo con il miglioramento 
dell’AVM

3.	  la cefalea si localizza in corrispondenza del-
la sede dell’AVM

D.	La cefalea non risulta meglio inquadrata da 
altre diagnosi ICHD-3, essendo stata esclusa 
l’emorragia intracerebrale con indagini appro-
priate.

6.3.3 Cefalea attribuita a fistola durale 
arterovenosa (DAVF)
Criteri diagnostici: 
A.	Ogni nuova cefalea che soddisfi il criterio C
B.	 Diagnosi di fistola durale arterovenosa (DAVF)
C.	 Evidenza del nesso di causalità dimostrato da 

almeno due tra i seguenti:
1.	 la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con altri sintomi e/o segni clinici 
di DAVF o ha portato alla diagnosi di DAVF

2.	 uno o entrambi i seguenti:
a)	 la cefalea è peggiorata significativamente 

in parallelo con il peggioramento degli 
altri sintomi o segni clinici o radiologici 
di crescita della DAVF

b)	 la cefalea è migliorata significativamente 
dopo il trattamento della DAVF

3.	 almeno uno dei seguenti:
a)	 la cefalea è accompagnata da tinnito pul-

sante
b)	 la cefalea è accompagnata da oftalmople-

gia
c)	 la cefalea aumenta progressivamente di 

intensità e peggiora al mattino e/o con i 
colpi di tosse e/o chinandosi

4.	 localizzazione corrispondente alla sede della 
DAVF 

D.	La cefalea non risulta meglio inquadrata da al-
tre diagnosi ICHD-3, essendo state escluse l’e-
morragia intracerebrale e la trombosi venosa 
cerebrale con indagini appropriate.

6.3.4 Cefalea attribuita ad angioma 
cavernoso
Criteri diagnostici: 
A.	Ogni nuova cefalea che soddisfi il criterio C
B.	 Diagnosi di angioma cavernoso
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C.	 Evidenza del nesso di causalità dimostrato da 
almeno due tra i seguenti:
1.	 la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con altri sintomi e/o segni clinici 
di angioma cavernoso 

2.	 uno o entrambi i seguenti:
a)	 la cefalea è peggiorata significativamente 

in parallelo con il peggioramento degli 
altri sintomi o segni clinici o radiologici 
di crescita dell’angioma cavernoso 

b)	 la cefalea è migliorata significativamente 
o si è risolta dopo rimozione dell’angio-
ma cavernoso 

3.	 localizzazione corrispondente alla sede 
dell’angioma cavernoso 

D.	La cefalea non risulta meglio inquadrata da 
altre diagnosi ICHD-3, essendo stata esclusa 
l’emorragia intracerebrale con indagini appro-
priate.

6.3.5 Cefalea attribuita ad angiomatosi 
encefalotrigeminale o leptomeningea 
(sindrome di Sturge Weber)
Criteri diagnostici: 
A.	Ogni nuova cefalea che soddisfi il criterio C
B.	 Angioma del volto ed evidenza alle immagini 

neuroradiologiche di un angioma meningeo 
omolaterale rispetto all’angioma del volto

C.	Evidenza del nesso di causalità dimostrato da 
almeno due tra i seguenti:
1.	 la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con altri sintomi e/o segni clinici 
e/o evidenza alle neuroimmagini di angio-
ma meningeo

2.	 la cefalea è peggiorata significativamente in 
relazione temporale molto stretta con altri 
sintomi e/o segni clinici e/o radiologici di 
crescita dell’angioma meningeo

3.	 la cefalea è simil-emicranica, con localizza-
zione bilaterale o corrispondente alla sede 
dell’angioma e si associa ad aura controlate-
rale alla sede dell’angioma

D.	La cefalea non risulta meglio inquadrata da al-
tre diagnosi ICHD-3.

6.4 Cefalea attribuita ad arterite
Criteri diagnostici: 
A.	Ogni nuova cefalea che soddisfi il criterio C
B.	 Diagnosi di arterite
C.	 Evidenza del nesso di causalità dimostrato da 

almeno una tra i seguenti:
1.	 la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con altri sintomi e/o segni clinici 

di esordio di arterite o ha portato alla dia-
gnosi di arterite

2.	 uno o entrambi i seguenti:
a)	 la cefalea è peggiorata significativamente 

in parallelo con il peggioramento dell’ar-
terite

b)	 la cefalea è migliorata significativamente 
in parallelo con il miglioramento dell’ar-
terite

D.	La cefalea non risulta meglio inquadrata da al-
tre diagnosi ICHD-3.

6.4.1 Cefalea attribuita ad arterite a cellule 
giganti (GCA)
Criteri diagnostici: 
A.	Ogni nuova cefalea che soddisfi il criterio C
B.	 Diagnosi di arterite a cellule giganti (GCA)
C.	 Evidenza del nesso di causalità dimostrato da 

almeno due tra i seguenti:
1.	 la cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale stretta con altri sintomi e/o segni clini-
ci o biologici di esordio di arterite a cellule 
giganti (GCA) o ha portato alla diagnosi di 
arterite a cellule giganti (GCA)

2.	 uno o entrambi i seguenti:
a)	 la cefalea è peggiorata significativamente 

in parallelo con il peggioramento dell’ar-
terite a cellule giganti (GCA)

b)	 la cefalea è migliorata significativamente 
o si è risolta entro 3 giorni dall’inizio del 
trattamento con steroidi ad alte dosi

3.	 la cefalea si associa a ipersensibilità dello 
scalpo e/o a claudicatio mandibolare 

D.	La cefalea non risulta meglio inquadrata da al-
tre diagnosi ICHD-3.

6.4.2 Cefalea attribuita ad angite primaria 
del sistema nervoso centrale (PACNS)
Criteri diagnostici: 
A.	Ogni nuova cefalea che soddisfi il criterio C
B.	 Diagnosi di angite primaria del sistema nervo-

so centrale (PACNS)
C.	 Evidenza del nesso di causalità dimostrato da 

una o entrambe le seguenti:
1.	 la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con altri sintomi e/o segni clinici 
di esordio di PACNS o ha portato alla dia-
gnosi di PACNS 

2.	 uno o entrambi i seguenti:
a)	 la cefalea è peggiorata significativamente 

in parallelo con il peggioramento della 
PACNS 

b)	 la cefalea è migliorata significativamen-
te in parallelo con il miglioramento della 
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PACNS a seguito del trattamento con ste-
roidi e/o immunosoppressori

D. La cefalea non risulta meglio inquadrata da al-
tre diagnosi ICHD-3 essendo state escluse infezio-
ni del SNC, neoplasie del SNC e la sindrome da 
vasocostrizione cerebrale reversibile con indagini 
appropriate. 

6.4.3 Cefalea attribuita ad angite secondaria 
del sistema nervoso centrale (SACNS)
Criteri diagnostici: 
A.	Ogni nuova cefalea che soddisfi il criterio C
B.	 Diagnosi di angite secondaria del sistema ner-

voso centrale (SACNS)
C.	 Evidenza del nesso di causalità dimostrato da 

almeno una tra i seguenti:
1.	 la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con altri sintomi e/o segni clinici 
di esordio di SACNS (angite del SNC in pre-
senza di angite sistemica)

2.	 uno o entrambi i seguenti:
a)	 la cefalea è peggiorata significativamente 

in parallelo con il peggioramento dell’an-
gite sistemica

b)	 la cefalea è migliorata significativamente 
in parallelo con il miglioramento dell’an-
gite sistemica, a seguito del trattamento 
con steroidi e/o immunosoppressori

D.	La cefalea non risulta meglio inquadrata da al-
tre diagnosi ICHD-3. 

6.5 Cefalea attribuita a disturbo del 
tratto cervicale dell’arteria carotide 
o dell’arteria vertebrale
Criteri diagnostici: 
A.	Ogni nuova cefalea e/o dolore facciale o del 

collo che soddisfi il criterio C
B.	 Dimostrazione di lesione di un’arteria cervica-

le, o intervento chirurgico o radiologico effet-
tuato su un’arteria cervicale

C.	 Evidenza del nesso di causalità dimostrato da 
almeno due tra i seguenti:
1.	 il dolore si è sviluppato in stretta relazione 

temporale con altri segni locali di lesione di 
un’arteria cervicale o ha portato alla diagno-
si di lesione di un’arteria cervicale

2.	 uno o entrambi i seguenti:
a)	 il dolore è peggiorato significativamente 

in parallelo con il peggioramento degli al-
tri segni di lesione di un’arteria cervicale 

b)	 il dolore è migliorato considerevolmente 
o si è risolto entro un mese dal suo esordio

3.	 il dolore è unilaterale ed omolaterale all’ar-
teria cervicale lesionata

D. La cefalea non risulta meglio inquadrata da al-
tre diagnosi ICHD-3.

6.5.1 Cefalea o dolore facciale o del collo 
attribuiti a dissezione arteriosa cervicale 
carotidea o vertebrale
Criteri diagnostici: 
A.	Ogni nuova cefalea e/o dolore facciale o del 

collo che soddisfi il criterio C
B.	 Diagnosi di dissezione carotidea o vertebrale
C.	 Evidenza del nesso di causalità dimostrato da 

almeno due tra le seguenti:
1.	 il dolore si è sviluppato in stretta relazione 

temporale con altri segni locali di dissezione 
di un’arteria cervicale o ha portato alla dia-
gnosi di dissezione di un’arteria cervicale 

2.	 uno o entrambi i seguenti:
a)	 il dolore è peggiorato significativamente 

in parallelo con il peggioramento degli 
altri segni di dissezione di un’arteria cer-
vicale 

b)	 il dolore è migliorato considerevolmente 
o si è risolto entro un mese dall’esordio

3.	 uno o entrambi i seguenti:
a)	 il dolore è severo e continuo per giorni o 

più a lungo
b)	 il dolore precede la comparsa dei segni di 

ischemia acuta retinica e/o cerebrale
4.	 il dolore è unilaterale ed omolaterale all’ar-

teria cervicale lesionata
D.	La cefalea non risulta meglio inquadrata da al-

tre diagnosi ICHD-3.

6.5.2 Cefalea post-endoarterectomia
Criteri diagnostici: 
A.	Ogni nuova cefalea che soddisfi il criterio C
B.	 È stata effettuata una endoarterectomia caroti-

dea
C.	 Evidenza del nesso di causalità dimostrato da 

almeno due tra seguenti:
1.	 la cefalea si è sviluppata entro una settimana 

dall’endoarterectomia carotidea 
2.	 la cefalea si è risolta entro un mese dall’en-

doarterectomia carotidea 
3.	 la cefalea è unilaterale, omolaterale all’endo-

arterectomia carotidea e presenta una delle 
seguenti tre caratteristiche:
a)	 dolore diffuso lieve
b)	 dolore unilaterale simil-cefalea a grappo-

lo con attacchi della durata di 2-3 ore che 
si verificano una o due volte al giorno

c)	 dolore pulsante severo
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D.	La cefalea non risulta meglio inquadrata da al-
tre diagnosi ICHD-3, essendo stata esclusa la 
dissezione arteriosa con indagini appropriate.

6.5.3 Cefalea attribuita ad angioplastica 
carotidea o vertebrale
Criteri diagnostici: 
A.	Ogni nuova cefalea che soddisfi il criterio C
B.	 È stata effettuata una angioplastica carotidea o 

vertebrale
C.	 Evidenza del nesso di causalità dimostrato da 

tutti i seguenti:
1.	 la cefalea si è sviluppata entro una settimana 

dall’angioplastica
2.	 la cefalea si è risolta entro un mese dall’an-

gioplastica
3.	 la cefalea è omolaterale all’angioplastica

D.	La cefalea non risulta meglio inquadrata da al-
tre diagnosi ICHD-3, essendo stata esclusa la 
dissezione arteriosa con indagini appropriate.

6.6 Cefalea attribuita a trombosi 
venosa cerebrale (CVT)
Criteri diagnostici: 
A.	Ogni nuova cefalea che soddisfi il criterio C
B.	 Diagnosi di trombosi venosa cerebrale (CVT)
C.	 Evidenza del nesso di causalità dimostrata da 

entrambi i seguenti:
1.	 la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con altri sintomi e/o segni clinici 
di CVT o ha portato alla diagnosi di CVT 

2.	 uno o entrambi i seguenti:
a)	 la cefalea è peggiorata significativamente 

in parallelo con il peggioramento dei se-
gni clinici o radiologici di estensione della 
CVT

b)	 la cefalea è migliorata significativamen-
te o si risolve dopo miglioramento della 
CVT

D.	La cefalea non risulta meglio inquadrata da al-
tre diagnosi ICHD-3. 

6.7 Cefalea attribuita ad altro 
disturbo acuto arterioso intracranico 
6.7.1 Cefalea attribuita a procedura 
endovascolare intracranica
Criteri diagnostici: 
A.	Ogni nuova cefalea che soddisfi il criterio C
B.	 È stato effettuato trattamento con angioplastica 

o embolizzazione

C.	 Evidenza del nesso di causalità dimostrata da 
tutti i seguenti:
1.	 la cefalea si è sviluppata nel giro di secondi 

dalla procedura
2.	 la cefalea si è risolta entro 24 ore dal termine 

della procedura
3.	 la cefalea è severa, unilaterale ed omolatera-

le alla sede della procedura
D.	La cefalea non risulta meglio inquadrata da al-

tre diagnosi ICHD-3, essendo stata esclusa la 
dissezione arteriosa con indagini appropriate.

6.7.2 Cefalea da angiografia
Criteri diagnostici: 
A.	Ogni nuova cefalea che soddisfi il criterio C
B.	 È stata effettuata una procedura di angiografia 

intra-arteriosa carotidea o vertebrale
C.	 Almeno due tra i seguenti:

1.	 la cefalea si è sviluppata durante l’angiografia
2.	 la cefalea si è risolta entro 72 ore dal termine 

dell’angiografia
3.	 la cefalea ha entrambe le seguenti caratteri-

stiche:
a)	 diffusa, urente, severa
b)	 in pazienti emicranici ha le caratteristiche 

di 1.1 Emicrania senza aura o 1.2 Emicrania 
con aura

D.	La cefalea non risulta meglio inquadrata da al-
tre diagnosi ICHD-3. 

6.7.3 Cefalea attribuita a sindrome da 
vasocostrizione cerebrale reversibile (RCVS)
Criteri diagnostici: 
A.	Ogni nuova cefalea che soddisfi il criterio C
B.	 Diagnosi di sindrome da vasocostrizione cere-

brale reversibile (RCVS)
C.	 Evidenza del nesso di causalità dimostrato da 

almeno uno tra i seguenti:
1.	 la cefalea, con o senza deficit focali e/o crisi 

epilettiche, ha portato ad effettuare l’angio-
grafia (con aspetto “a collana di perle” nel-
le arterie intracraniche) e a diagnosticare la 
RCVS

2.	 la cefalea ha una o entrambe le seguenti ca-
ratteristiche:
a)	 ricorrente entro un mese ed esordio “a 

rombo di tuono”
b)	 scatenata da attività sessuale, esercizio 

fisico, manovra di Valsalva, emozioni, 
bagno e/o doccia
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3.	 assenza di nuova significativa cefalea ad ol-
tre un mese dall’esordio

D.	La cefalea non risulta meglio inquadrata da 
altre diagnosi ICHD-3, essendo stata esclusa 
l’emorragia subaracnoidea da aneurisma con 
indagini appropriate.

6.7.3.1 Cefalea probabilmente attribuita 
a sindrome da vasocostrizione cerebrale 
reversibile (RCVS)
Criteri diagnostici: 
A.	Ogni nuova cefalea che soddisfi il criterio C
B.	 Sospetto di RCVS, con angiografia cerebrale 

normale
C.	 Probabile causalità dimostrata da tutte le se-

guenti:
1.	 almeno due episodi di cefalea nell’arco di un 

mese, con tutte e tre le seguenti caratteristi-
che:

a)	 esordio “a rombo di tuono”, picco 
massimo entro un minuto

b)	 intensità severa
c)	 durata superiore o pari a 5 minuti

2.	  almeno un episodio di cefalea “a rombo di 
tuono” è stato scatenato da uno dei seguenti:

a)	 attività sessuale (poco prima o duran-
te l’orgasmo)

b)	 esercizio fisico
c)	 manovra di Valsalva
d)	 emozioni
e)	 bagno e/o doccia
f)	 piegamenti

3.	 nessuna nuova cefalea “a rombo di tuono” o 
altra cefalea significativa si verifica ad oltre 
un mese dall’esordio

D.	Non soddisfatti i criteri diagnostici ICHD-3 per 
ogni altro disturbo cefalalgico

E.	 La cefalea non risulta meglio inquadrata da 
altre diagnosi ICHD-3, essendo stata esclusa 
l’emorragia subaracnoidea da aneurisma con 
indagini appropriate.

6.7.4 Cefalea attribuita a dissezione 
arteriosa intracranica
Criteri diagnostici: 
A.	Ogni nuova cefalea che soddisfi il criterio C
B.	 Diagnosi di dissezione arteriosa intracranica
C.	 Evidenza del nesso di causalità dimostrato da 

almeno due tra le seguenti:
1.	  la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con altri sintomi e/o segni clini-

ci di dissezione arteriosa intracranica o ha 
portato alla diagnosi di dissezione arteriosa 
intracranica 

2.	  la cefalea si è risolta entro un mese dall’esor-
dio

3.	  la cefalea ha almeno una tra le seguenti ca-
ratteristiche:

a)	 esordio improvviso o “a rombo di 
tuono”

b)	 intensità severa 
4.	  la cefalea è unilaterale e omolaterale alla 

dissezione
D.	 La cefalea non risulta meglio inquadrata da al-

tre diagnosi ICHD-3.

6.8 Cefalea attribuita a vasculopatia 
genetica
Criteri diagnostici: 
A.	Attacchi ricorrenti di cefalea che soddisfi il cri-

terio C
B.	 Diagnosi di vasculopatia genetica, con appro-

priato test genetico
C.	 La cefalea è:

1.	 simil-emicranica
2.	 il sintomo di esordio di episodi simil-stroke

D.	La cefalea non risulta meglio inquadrata da al-
tre diagnosi ICHD-3.

6.8.1 Arteriopatia cerebrale autosomica 
dominante con infarti sottocorticali e 
leucoencefalopatia (CADASIL)
Criteri diagnostici: 
A.	Attacchi ricorrenti di emicrania con aura ti-

pica, emiplegica o prolungata, che soddisfi il 
criterio C

B.	 Arteriopatia cerebrale autosomica dominante 
con infarti sottocorticali e leucoencefalopatia 
(CADASIL) confermata da test genetico per le 
mutazioni del gene NOTCH-3 e/o positività 
della biopsia cutanea 

C.	 Uno o entrambi i seguenti:
1.	 L’emicrania con aura è stata la più precoce 

manifestazione clinica della CADASIL
2.	 Gli attacchi di emicrania con aura migliora-

no o cessano quando le altre manifestazioni 
della CADASIL (ictus ischemico, disturbi 
dell’affettività e/o disfunzione cognitiva) 
compaiono o peggiorano

D.	La cefalea non risulta meglio inquadrata da al-
tre diagnosi ICHD-3.
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6.8.2 Encefalopatia mitocondriale, acidosi 
lattica ed episodi simil-ictali (MELAS)
Criteri diagnostici: 
A.	Attacchi ricorrenti di cefalea che soddisfi il cri-

terio C
B.	 Dimostrazione di un’anomalia genetica mito-

condriale associata alla MELAS
C.	 Uno o entrambi i seguenti:

1.	 attacchi ricorrenti di emicrania con o senza 
aura

2.	 cefalea acuta che precede i deficit neurologi-
ci focali e/o le convulsioni

D.	La cefalea non risulta meglio inquadrata da al-
tre diagnosi ICHD-3.

6.8.3 Cefalea attribuita ad altra vasculopatia 
genetica 
Criteri diagnostici: 
A.	Attacchi ricorrenti di emicrania con o senza au-

ra, che soddisfi il criterio C
B.	 Avvenuta diagnosi di vasculopatia genetica, 

tramite un appropriato test genetico
C.	 Gli attacchi di emicrania sono parte riconosciu-

ta della sindrome clinica associata alla vasculo-
patia genetica

D.	La cefalea non risulta meglio inquadrata da al-
tre diagnosi ICHD-3.

6.9 Cefalea attribuita ad apoplessia 
ipofisaria 
Criteri diagnostici: 
A.	Ogni nuova cefalea che soddisfi il criterio C
B.	 Diagnosi di infarcimento emorragico acuto 

dell’ipofisi
C.	 Evidenza del nesso di causalità dimostrata da 

almeno due dei seguenti:
1.	 la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con altri sintomi e/o segni clinici 
di apoplessia ipofisaria o ha portato alla dia-
gnosi di apoplessia ipofisaria

2.	 almeno uno dei seguenti:
a)	 la cefalea è peggiorata significativa-

mente in parallelo con il peggiora-
mento degli altri sintomi e/o segni di 
apoplessia ipofisaria

b)	 la cefalea è migliorata significativa-
mente o si è risolta in parallelo con il 
miglioramento degli altri sintomi e/o 
segni di apoplessia ipofisaria

3.	  cefalea severa ad esordio improvviso o “a 
rombo di tuono” 

D.	La cefalea non risulta meglio inquadrata da 
altre diagnosi ICHD-3.
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7. Cefalea attribuita a patologie 
intracraniche non vascolari 
7.1 Cefalea attribuita ad ipertensione 
liquorale
Criteri diagnostici:
A.	Ogni tipo di cefalea che ottemperi il criterio C
B.	 Aumento della pressione liquorale (>250 mm 

H2O) misurata con la puntura lombare (esegui-
ta in decubito laterale, senza farmaci sedativi), 
con monitoraggio epidurale o intraventricolare, 
in presenza di normale composizione fisico-chi-
mica del LCS

C.	 Evidenza di nesso causale dimostrata da alme-
no una delle seguenti correlazioni:
1.	 la cefalea è insorta in relazione temporale 

con l’ipertensione endocranica
2.	 la cefalea si è alleviata con la riduzione della 

pressione endocranica
D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

7.1.1 Cefalea attribuita ad ipertensione 
intracranica idiopatica (IIH)
Criteri diagnostici:
A.	Ogni tipo di cefalea che ottemperi il criterio C
B.	 Riscontro di ipertensione endocranica (IIH), con 

pressione liquorale >250 mmH2O (misurata con 
la puntura lombare eseguita in decubito laterale, 
senza farmaci sedativi, o con monitoraggio epi-
durale o intraventricolare)

C.	 Evidenza di nesso causale dimostrata da alme-
no due delle seguenti correlazioni:
1.	 la cefalea è insorta in relazione temporale 

con l’ipertensione endocranica o ha portato 
al suo riscontro

2.	 la cefalea si è alleviata con la riduzione della 
pressione endocranica

3.	 la cefalea si è aggravata in relazione tempora-
le con l’aumento della pressione endocranica

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

7.1.2 Cefalea attribuita ad ipertensione 
intracranica secondaria a cause metaboliche, 
tossiche o ormonali
Criteri diagnostici:
A.	Ogni tipo di cefalea che ottemperi il criterio C
B.	 Riscontro di un disordine metabolico, tossico o 

ormonale, in presenza di una pressione liquorale 
>250 mmH2O (misurata con la puntura lombare 
eseguita in decubito laterale, senza farmaci seda-
tivi o con monitoraggio epidurale o intraventri-

colare) e normale composizione fisico-chimica 
del LCS

C.	 Evidenza di nesso causale dimostrata da alme-
no una delle seguenti condizioni:
1.	 la cefalea è insorta in relazione temporale con 

il disordine metabolico, tossico o ormonale
2.	 almeno una delle seguenti correlazioni:

a)	 la cefalea è significativamente peggiorata 
con il peggioramento del disordine meta-
bolico, tossico o ormonale

b)	 la cefalea è significativamente migliorata 
con il miglioramento del disordine meta-
bolico, tossico o ormonale

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

7.1.3 Cefalea attribuita ad ipertensione 
intracranica secondaria a idrocefalo
Criteri diagnostici:
A.	Ogni tipo di cefalea che ottemperi il criterio C
B.	 Riscontro di idrocefalo con pressione liquorale 

>250 mmH2O (misurata con la puntura lombare 
eseguita in decubito laterale, senza farmaci seda-
tivi o con monitoraggio epidurale o intraventri-
colare)

C.	 Evidenza di nesso causale dimostrata da almeno 
una delle seguenti condizioni:
1.	 la cefalea è insorta in relazione temporale con 

l’idrocefalo
2.	 almeno una delle seguenti correlazioni:

a)	 la cefalea è significativamente peggiorata 
con il peggioramento dell’idrocefalo

b)	 la cefalea è significativamente migliorata 
con il miglioramento dell’idrocefalo

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

7.2 Cefalea attribuita ad ipotensione 
liquorale
Criteri diagnostici:
A.	Ogni tipo di cefalea che ottemperi il criterio C
B.	 Bassa pressione liquorale (<60 mmH2O) e/o 

evidenza di perdita di liquor alle immagini
C.	 La cefalea è insorta in relazione temporale con 

l’abbassamento della pressione liquorale o con 
la perdita di liquor, o ha portato all’esecuzione 
degli accertamenti appropriati 

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

7.2.1 Cefalea post-puntura durale
Criteri diagnostici:
A.	Ogni tipo di cefalea che ottemperi il criterio C
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B.	 È stata eseguita una puntura durale
C.	 La cefalea è insorta entro 5 giorni dalla puntura 

durale
D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

7.2.2 Cefalea da fistola liquorale
Criteri diagnostici:
A.	Ogni tipo di cefalea che ottemperi il criterio C
B.	 Entrambi i seguenti elementi:

1.	 anamnesi di una procedura o di un trauma 
in grado di provocare una perdita persisten-
te di LCS (fistola liquorale)

2.	 bassa pressione liquorale (<60 mmH2O) e/o 
evidenza di bassa pressione liquorale e/o 
di perdita di liquor alla RMN, mielografia, 
mielo-TC o cisternografia con radionucleotide

C.	 La cefalea è insorta in relazione temporale con 
la procedura o con il trauma

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

7.2.3 Cefalea attribuita ad ipotensione 
liquorale spontanea
Criteri diagnostici:
A.	Ogni tipo di cefalea che ottemperi il criterio C
B.	 Bassa pressione liquorale (<60 mmH2O) e/o 

evidenza di perdita di liquor alle immagini
C.	 La cefalea è insorta in relazione temporale con 

la diminuzione della pressione liquorale o con 
la perdita di liquor, o ha portato all’esecuzione 
degli accertamenti appropriati

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

7.3 Cefalea attribuita a malattie 
infiammatorie non infettive
Criteri diagnostici:
A.	Ogni tipo di cefalea che ottemperi il criterio C
B.	 È stata diagnosticata una malattia infiammato-

ria non infettiva in grado di provocare cefalea
C.	 Evidenza di nesso causale dimostrata da almeno 

una delle seguenti condizioni:
1.	 la cefalea è insorta in relazione temporale 

con l’esordio della malattia infiammatoria 
non infettiva

2.	 almeno una delle seguenti correlazioni:
a)	 la cefalea è peggiorata significativamente 

con il peggioramento della malattia in-
fiammatoria non infettiva

b)	 la cefalea è migliorata significativamente 
con il miglioramento della malattia in-
fiammatoria non infettiva

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

7.3.1 Cefalea attribuita a neurosarcoidosi
Criteri diagnostici:
A.	Ogni tipo di cefalea che ottemperi il criterio C
B.	 È stata posta diagnosi di neurosarcoidosi
C.	 Evidenza di nesso causale dimostrata da almeno 

due delle seguenti condizioni:
1.	 la cefalea è insorta in relazione temporale 

con l’esordio della neurosarcoidosi
2.	 almeno una delle seguenti correlazioni:

a)	 la cefalea è significativamente peggiorata 
con il peggioramento della neurosarcoi-
dosi 

b)	 la cefalea è significativamente migliorata 
con il miglioramento della neurosarcoi-
dosi

3.	 la cefalea è accompagnata dalla paralisi di 
uno o più nervi cranici

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

7.3.2 Cefalea attribuita a meningite asettica 
(non infettiva)
Criteri diagnostici:
A.	Ogni tipo di cefalea che ottemperi il criterio C
B.	 È stata diagnosticata una meningite asettica 

mediante l’esame del LCS
C.	 Evidenza di nesso causale dimostrata da almeno 

due delle seguenti condizioni:
1.	 la cefalea è insorta in relazione temporale 

con l’esordio della meningite asettica, o ha 
portato al suo riscontro

2.	 almeno una delle seguenti correlazioni:
a)	 la cefalea è peggiorata significativamen-

te con il peggioramento della meningite 
asettica 

b)	 la cefalea è migliorata significativamen-
te con il miglioramento della meningite 
asettica

3.	 la cefalea è accompagnata da altri sintomi 
e/o segni di irritazione meningea, inclusi 
rigidità nucale (meningismo) e/o fotofobia

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

7.3.3 Cefalea attribuita ad altre malattie 
infiammatorie non infettive
Criteri diagnostici:
A.	Ogni tipo di cefalea che ottemperi il criterio C
B.	 È stata diagnosticata una malattia infiamma-

toria non infettiva in grado di causare cefalea, 
diversa da quelle precedentemente indicate

C.	 Evidenza di nesso causale dimostrata da alme-
no una delle seguenti condizioni:
1.	 la cefalea è insorta in relazione temporale 
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con l’esordio della patologia infiammatoria 
non infettiva

2.	 almeno una delle seguenti correlazioni:
a)	 la cefalea è significativamente peggiorata 

con il peggioramento della patologia in-
fiammatoria non infettiva

b)	 la cefalea è significativamente migliorata 
con il miglioramento della patologia in-
fiammatoria non infettiva

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

7.3.4 Cefalea attribuita a ipofisite 
linfocitaria
Criteri diagnostici:
A.	Ogni tipo di cefalea che ottemperi il criterio C
B.	 È stata diagnosticata una ipofisite linfocitaria
C.	 Evidenza di nesso causale dimostrata da alme-

no una delle seguenti condizioni:
1.	 la cefalea è insorta in relazione temporale 

con l’esordio dell’ipofisite linfocitaria
2.	 almeno una delle seguenti correlazioni:

a)	 la cefalea è significativamente peggiorata 
con il peggioramento dell’ipofisite linfoci-
taria

b)	 la cefalea è significativamente migliorata 
con il miglioramento dell’ipofisite linfo-
citaria

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

7.3.5 Cefalea e deficit neurologici transitori 
con linfocitosi liquorale (HaNDL)
Criteri diagnostici:
A.	Episodi di cefalea con caratteristiche emicrani-

che che ottemperino i criteri B e C
B.	 Entrambe le seguenti condizioni:

1.	 gli episodi sono accompagnati o precedu-
ti con breve latenza da almeno uno dei se-
guenti deficit neurologici transitori, i quali 
durano più di 4 ore:
a)	 parestesie ad un emilato
b)	 disfasia
c)	 emiparesi

2.	 gli episodi sono associati a pleiocitosi linfoci-
taria liquorale (>15 cellule per µl), in presen-
za di indagini eziologiche negative

C.	 Evidenza di nesso causale dimostrata da alme-
no una delle seguenti condizioni:
1.	 la cefalea e i deficit neurologici transitori so-

no insorti o sono significativamente peggio-
rati in relazione temporale con la pleiocitosi 

linfocitaria liquorale, o hanno portato al suo 
riscontro

2.	 la cefalea e i deficit neurologici transitori 
sono significativamente migliorati con il 
miglioramento della pleiocitosi linfocitaria 
liquorale

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

7.4 Cefalea attribuita a 
neoformazione intracranica
Criteri diagnostici:
A.	Ogni tipo di cefalea che ottemperi il criterio C
B.	 È stata diagnosticata una neoformazione intra-

cranica
C.	 Evidenza di nesso causale dimostrata da alme-

no una delle seguenti condizioni:
1.	 la cefalea è insorta in relazione temporale con 

la neoformazione intracranica, o ha portato al 
suo riscontro

2.	 la cefalea è significativamente peggiorata 
con l’evoluzione della neoformazione intra-
cranica

3.	 la cefalea è significativamente migliorata do-
po aver trattato efficacemente la neoforma-
zione intracranica

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

7.4.1 Cefalea attribuita a neoplasia 
intracranica
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea che ottemperi il criterio C
B.	 È stata riscontrata una neoplasia intracranica 

occupante spazio
C.	 Evidenza di nesso causale dimostrata da almeno 

due delle seguenti condizioni:
1.	 la cefalea è insorta in relazione temporale con 

la neoplasia, o ha portato al suo riscontro
2.	 almeno una delle seguenti correlazioni:

a)	 la cefalea è significativamente peggiorata 
con l’evoluzione della neoplasia

b)	 la cefalea è significativamente migliorata 
dopo aver trattato efficacemente la neo-
plasia

3.	 la cefalea presenta almeno una delle tre se-
guenti caratteristiche:
a)	 è progressiva
b)	 è più intensa al mattino o dopo il riposo 

diurno
c)	 è aggravata dalla manovra di Valsalva
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D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

7.4.1.1 Cefalea attribuita a cisti colloide del 
terzo ventricolo
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea che ottemperi il criterio C
B.	 È stata riscontrata una cisti colloide del terzo 

ventricolo
C.	 Evidenza di nesso causale dimostrata da en-

trambe le seguenti condizioni:
1.	 la cefalea è insorta in relazione temporale con 

la cisti colloide, o ha portato al suo riscontro
2.	 almeno uno dei seguenti elementi:

a)	 la cefalea è ricorrente, con inizio “a 
rombo di tuono” ed è accompagnata da 
un’alterazione dello stato di coscienza o 
da perdita di coscienza

b)	 la cefalea è significativamente migliorata, 
o si è risolta, dopo aver trattato efficace-
mente la cisti colloide

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

7.4.2 Cefalea attribuita a meningite 
carcinomatosa
Criteri diagnostici:
A.	Ogni tipo di cefalea che ottemperi il criterio C
B.	 È stata riscontrata una meningite carcinomato-

sa (in presenza di una neoplasia sistemica che si 
associa a meningite carcinomatosa)

C.	 Evidenza di nesso causale dimostrata da almeno 
due delle seguenti condizioni:
1.	 la cefalea è insorta in relazione temporale 

con la meningite carcinomatosa
2.	 almeno una delle seguenti correlazioni:

a)	 la cefalea è significativamente peggiorata 
con la progressione della meningite car-
cinomatosa

b)	 la cefalea è significativamente migliorata 
con il miglioramento della meningite car-
cinomatosa

3.	 la cefalea si associa a paralisi di nervi cranici 
e/o ad encefalopatia

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

7.4.3 Cefalea attribuita a iper- o 
iposecrezione ipotalamica o ipofisaria
Criteri diagnostici:
A.	Ogni tipo di cefalea che ottemperi il criterio C
B.	 È stata riscontrata una iper- o iposecrezione 

ipotalamica o ipofisaria (inclusa ipersecrezione 

di prolattina, ormone della crescita (GH) e/o 
ormone adrenocorticotropo (ACTH)), associata 
ad adenoma ipofisario

C.	 Evidenza di nesso causale dimostrata da almeno 
due delle seguenti condizioni:
1.	 la cefalea è insorta in relazione temporale 

con l’iper- o iposecrezione ipotalamica o 
ipofisaria

2.	 almeno una delle seguenti correlazioni:
a)	 la cefalea è significativamente peggiorata 

con il peggioramento della iper- o ipose-
crezione ipotalamica o ipofisaria

b)	 la cefalea è significativamente migliorata 
con il miglioramento della iper- o ipose-
crezione ipotalamica o ipofisaria

3.	 la cefalea si associa ad almeno uno dei se-
guenti elementi:
a)	 disturbi della termoregolazione
b)	 alterazione dello stato emotivo
c)	 alterazione della sete o dell’appetito

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

7.5 Cefalea attribuita ad iniezione 
intratecale
Criteri diagnostici:
A.	Ogni tipo di cefalea che ottemperi il criterio C
B.	 È stata eseguita un’iniezione intratecale
C.	 Evidenza di nesso causale dimostrata da almeno 

due delle seguenti condizioni:
1.	 la cefalea è insorta entro 4 giorni dall’iniezio-

ne intratecale
2.	 la cefalea è significativamente migliorata en-

tro 14 giorni dall’iniezione intratecale
3.	 sono presenti segni di irritazione meningea

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

7.6 Cefalea attribuita a crisi 
epilettica
Criteri diagnostici:
A.	Ogni tipo di cefalea che ottemperi il criterio C
B.	 Il paziente sta avendo o ha avuto recentemente 

una crisi epilettica
C.	 Evidenza di nesso causale dimostrata da en-

trambe le seguenti condizioni:
1.	 la cefalea è insorta contemporaneamente alla 

crisi epilettica
2.	 la cefalea si è risolta spontaneamente al ter-

mine della crisi epilettica
D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.
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7.6.1 Emicrania epilettica
Criteri diagnostici:
A.	Ogni tipo di cefalea che ottemperi il criterio C
B.	 Il paziente sta avendo una crisi epilettica par-

ziale
C.	 Evidenza di nesso causale dimostrata da en-

trambe le seguenti condizioni:
1.	 la cefalea è insorta contemporaneamente alla 

crisi epilettica parziale
2.	 almeno uno dei seguenti elementi:

a)	 la cefalea è migliorata significativamente 
subito dopo il termine della crisi epiletti-
ca parziale

b)	 la cefalea è ipsilaterale alla sede della sca-
rica epilettogena

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

7.6.2 Cefalea post-convulsiva
Criteri diagnostici:
A.	Ogni tipo di cefalea che ottemperi il criterio C
B.	 Il paziente ha avuto recentemente una crisi epi-

lettica parziale o generalizzata
C.	 Evidenza di nesso causale dimostrata da en-

trambe le seguenti condizioni:
1.	 la cefalea è insorta entro tre ore dal termine 

della crisi epilettica
2.	 la cefalea si è risolta entro 72 ore dal termine 

della crisi epilettica
D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

7.7 Cefalea attribuita a 
malformazione di Chiari tipo I 
(CM1)
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea che ottemperi il criterio C
B.	 È stata riscontrata una malformazione di Chiari 

tipo I (CM1)1

C.	 Evidenza di nesso causale dimostrata da alme-
no due delle seguenti condizioni:
1.	 almeno una delle seguenti correlazioni:

a)	 la cefalea è insorta in relazione temporale 
con la malformazione di Chiari tipo I

b)	 la cefalea si è risolta entro 3 mesi dopo 
aver efficacemente trattato la malforma-
zione di Chiari tipo I

2.	 la cefalea presenta almeno una delle tre se-
guenti caratteristiche:

a)	 è scatenata dalla tosse o da altra manovra 
di Valsalva

b)	 ha sede occipitale o suboccipitale
c)	 ha durata inferiore ai 5 minuti

3.	 la cefalea si associa ad altri sintomi e/o segni 
clinici di disfunzione troncoencefalica, cere-
bellare, dei nervi cranici inferiori e/o del mi-
dollo cervicale

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-32.

Note:
1.	 La diagnosi di malformazioni di Chiari mediante RMN ri-

chiede una discesa caudale di circa 5 mm delle tonsille ce-
rebellari o in alternativa una discesa caudale di circa 3 mm 
delle tonsille cerebellari associata a una riduzione degli spa-
zi subaracnoidei alla giunzione cranio-cervicale espressa da 
una compressione degli spazi liquorali cerebellari posteriori 
e laterali, da una ridotta altezza della squama dell’occipitale, 
da un’aumentata inclinazione del tentorio, o da un inginoc-
chiamento del midollo allungato.

2.	 I pazienti con ipotensione endocranica spontanea secondaria 
a perdita di liquor possono presentare alla RMN dell’ence-
falo una discesa secondaria delle tonsille cerebellari e una 
CM1. Questi pazienti possono anche presentare una cefalea 
scatenata dalla tosse o da altra manovra di Valsalva (e sono 
classificati correttamente nel gruppo 7.2.3 Cefalea attribuita ad 
ipotensione liquorale spontanea). Quindi, in tutti i pazienti che 
presentano cefalea e CM1, deve essere esclusa una perdita di 
liquor.

7.8 Cefalea attribuita ad altra 
patologia intracranica non vascolare
Criteri diagnostici:
A.	Ogni tipo di cefalea che ottemperi il criterio C
B.	 È stata diagnosticata una patologia intracranica 

non vascolare in grado di causare cefalea, di-
versa da quelle precedentemente indicate

C.	 Evidenza di nesso causale dimostrata da alme-
no due delle seguenti condizioni:
1.	 la cefalea è insorta in relazione temporale 

con l’esordio della patologia intracranica 
non vascolare

2.	 almeno una delle seguenti correlazioni:
a)	 la cefalea è insorta o è significativamen-

te peggiorata con il peggioramento della 
patologia intracranica non vascolare

b)	 la cefalea è significativamente migliorata 
con il miglioramento della patologia in-
tracranica non vascolare

	3.	la cefalea ha caratteristiche tipiche per quella 
patologia intracranica non vascolare

	4.	esistono altre evidenze di nesso causale
D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.
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   8	Cef alea attribuita all’uso di una  
	sost anza o alla sua sospensione

8.1	C efalea attribuita ad uso o esposizione 
	 ad una sostanza
	 8.1.1 Cefalea indotta da donatori di ossido 		
		    nitrico (NO) 
	   8.1.1.1 Cefalea indotta da donatori di NO  
		      ad insorgenza immediata
	   8.1.1.2 Cefalea indotta da donatori di NO 
		      ad insorgenza ritardata
	 8.1.2 Cefalea indotta da inibitori della  
		    fosfodiesterasi (PDE) 
	 8.1.3 Cefalea indotta da monossido di 		
		    carbonio (CO) 
	 8.1.4 Cefalea indotta da alcol
	   8.1.4.1 Cefalea indotta da alcol ad 			
		           insorgenza immediata
	   8.1.4.2 Cefalea indotta da alcol ad 			
		           insorgenza ritardata
	 8.1.5 Cefalea indotta da cibo e/o additivi 
		   alimentari
	   8.1.5.1 Cefalea indotta da glutammato  
		      monosodico (MSG) 
	 8.1.6 Cefalea indotta da cocaina
	 8.1.7 Cefalea indotta da istamina
	   8.1.7.1 Cefalea indotta da istamina ad 		
		           insorgenza immediata
	   8.1.7.2 Cefalea indotta da istamina ad 		
		           insorgenza ritardata
	 8.1.8 Cefalea indotta da peptide correlato al 		
		    gene della calcitonina (CGRP)
	   8.1.8.1 Cefalea indotta da CGRP ad 		
		           insorgenza immediata
	   8.1.8.2 Cefalea indotta da CGRP ad 		
		           insorgenza ritardata 
	 8.1.9 Cefalea attribuita ad esposizione acuta 		
		   ad un agente ipertensivo esogeno

	 8.1.10 Cefalea attribuita all’uso occasionale di  
	        farmaci non specifici per il mal di testa
	 8.1.11 Cefalea attribuita all’uso a lungo 		
		      termine di farmaci non specifici  
		      per la cefalea
	 8.1.12 Cefalea attribuita ad ormoni esogeni
	 8.1.13 Cefalea attribuita all’uso o esposizione 	
		      acuta di altra sostanza

8.2	C efalea da uso eccessivo di farmaci 
	 8.2.1 Cefalea da uso eccessivo di ergotaminici
	 8.2.2 Cefalea da uso eccessivo di triptani
	 8.2.3 Cefalea da uso eccessivo di analgesici  
		   semplici
	   8.2.3.1 Cefalea da uso eccessivo di 		
		           paracetamolo (acetaminofene)
	   8.2.3.2 Cefalea da uso eccessivo di acido  
		       acetilsalicilico
	   8.2.3.3 Cefalea da uso eccessivo di altri 		
	                 farmaci antiinfiammatori non  
		           steroidei (FANS)
	 8.2.4 Cefalea da uso eccessivo di oppioidi
	 8.2.5 Cefalea da uso eccessivo di prodotti di  
		   combinazione di analgesici
	 8.2.6 Cefalea da uso eccessivo di farmaci  
		   sintomatici in combinazione
	 8.2.7 Cefalea da uso eccessivo non verificabile 	
		    di più classi farmacologiche 
	 8.2.8 Cefalea da uso eccessivo di altri farmaci

8.3	C efalea attribuita a sospensione di sostanze
 	 8.3.1 Cefalea da sospensione di caffeina
	 8.3.2 Cefalea da sospensione di oppioidi
	 8.3.3 Cefalea da sospensione di estrogeni
	 8.3.4 Cefalea attribuita a sospensione dell’uso  
		    cronico di altre sostanze
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8. Cefalea attribuita all’uso di una  
sostanza o alla sua sospensione

8.1 Cefalea attribuita ad uso o 
esposizione ad una sostanza
Commento:
8.1 Cefalea attribuita ad uso o esposizione ad una so-
stanza può essere causata da una sostanza tossica 
o manifestarsi come effetto indesiderato di una so-
stanza utilizzata in terapia o in studi sperimentali.
La cefalea è stata riportata come effetto collaterale 
di molti farmaci, spesso solo come effetto dell’ele-
vata prevalenza di tale disturbo nella popolazione 
generale. 
Solo quando la cefalea compare nei trial clinici 
controllati in doppio cieco molto più frequente-
mente col farmaco attivo che col placebo può es-
sere considerata un vero effetto collaterale. 
Lo studio in doppio cieco può quindi essere usa-
to sperimentalmente per valutare la relazione tra 
effetti del farmaco e cefalea. In alcuni casi, per 
esempio con i donatori di NO, questi studi hanno 
contribuito a una più approfondita comprensio-
ne del coinvolgimento dei meccanismi neurotra-
smettitoriali nelle cefalee primarie. 
Diverse sostanze, come i donatori di NO e ista-
mina, determinano una cefalea immediata nei vo-
lontari sani e in soggetti emicranici. In generale, i 
soggetti con 1. Emicrania sono molto più sensibili 
a tali mal di testa rispetto agli altri individui e lo 
stesso si può dire per persone con 2. Cefalea di tipo 
tensivo, o 3.1 Cefalea a grappolo. Un certo numero 
di sostanze, come i donatori di NO e di istamina, 
inducono una cefalea immediata sia in volontari 
sani che in emicranici. 
Tuttavia, è ormai noto che i soggetti con cefalea 
primaria sviluppano anche una cefalea ritardata 
dopo una o diverse ore dall'eliminazione della so-
stanza dal sangue. 
La conoscenza della potenzialità di indurre cefa-
lea da parte di farmaci utilizzati in terapia è im-
portante per classificare questi farmaci in modo 
appropriato. Alcune associazioni, come quella 
dell'alcol con il disulfiram, possono causare cefa-
lea anche se i singoli componenti non la provoca-
no. 
Paradossalmente, la cefalea che compare nella 
maggior parte dei soggetti dopo l'uso di abbon-
danti quantità di bevande alcoliche può essere un 
fatto positivo in quanto evita un uso eccessivo di 
alcolici. Le sostanze che causano mal di testa at-
traverso i loro effetti tossici, come il monossido di 
carbonio, non possono essere studiate sperimen-

talmente ed il nesso causale tra l'esposizione e la 
cefalea deve quindi essere dimostrata in casi cli-
nici in cui la sostanza è stata utilizzata accidental-
mente o per tentato suicidio.

8.1.1 Cefalea indotta da donatori di ossido 
nitrico (NO) 
Commento:
8.1.1 Cefalea indotta da donatori di ossido nitrico (NO) 
è tipicamente fronto-temporale e pulsante. Tutti 
i donatori di NO (ad esempio, nitrato di amile, 
eritritil tetranitrato, pentaeritritil tetranitrato, ni-
troglicerina [NTG], isosorbide mono o dinitrato, 
nitroprussiato di sodio, esanitrato di mannitolo) 
possono causare questo tipo di mal di testa. La ni-
troglicerina (NTG) induce cefalea immediata nel-
la maggior parte delle persone normali, ma può 
anche causare una cefalea ad insorgenza ritardata 
in soggetti emicranici che soddisfino i criteri dia-
gnostici per 1.1 Emicrania senza aura. In soggetti 
con 2.3 Cefalea di tipo tensivo cronica, è stato dimo-
strato che la NTG è in grado di indurre una cefa-
lea ad insorgenza ritardata che presenta le carat-
teristiche della 2. Cefalea di tipo tensivo (l'effetto è 
sconosciuto in quelli con 2.1 Cefalea di tipo tensivo 
episodica sporadica o 2.2 Cefalea di tipo tensivo episo-
dica frequente). Questi mal di testa si presentano in 
modo ritardato in tempi variabili, mediamente 5-6 
ore dopo l'esposizione alla sostanza. 
Le persone con 3. Cefalea a grappolo sviluppano so-
lo cefalea ad insorgenza ritardata durante i periodi 
di cluster: la nitroglicerina (NTG) di solito induce 
un attacco di cluster 1-2 ore dopo l'assunzione. La 
cefalea è nota come effetto collaterale dell'uso te-
rapeutico della NTG e degli altri donatori di NO. 
Con l'uso cronico si sviluppa tolleranza entro una 
settimana e la cefalea indotta da NTG scompare 
in molti soggetti entro questo periodo di tempo. 
Altri donatori di NO sono stati poco studiati, ma i 
dati disponibili inducono a ritenere che anch'essi 
possano produrre cefalea. 
L'isosorbide mononitrato è stato studiato in una 
sperimentazione controllata in doppio cieco e ha 
causato una cefalea di durata superiore a quella 
indotta dalla NTG a causa del suo lento rilascio 
di NO.

8.1.1.1 Cefalea indotta da donatori di NO ad 
insorgenza immediata
Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B. Con accertato assorbimento di un donatore di 

ossido nitrico ( NO) 
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C. La dimostrazione del nesso causale confermata 
da tutte le seguenti:
1.	 cefalea che si è sviluppata entro 1 ora dall’as-

sorbimento del donatore di NO
2.	 cefalea che si è risolta entro 1 ora dopo la ter-

minazione del rilascio di NO
3.	 cefalea con almeno una delle seguenti quat-

tro caratteristiche:
a)	 bilaterale
b)	 di intensità da lieve a moderata 
c)	 a carattere pulsante
d)	 aggravata dall'attività fisica

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

8.1.1.2 Cefalea indotta da donatori di NO ad 
insorgenza ritardata
Criteri diagnostici:
A. Cefalea in un soggetto affetto da una cefalea 

primaria e con le caratteristiche di questo tipo 
di mal di testa, che soddisfi il criterio C

B. Con accertato assorbimento di un donatore di 
ossido nitrico (NO)

C. La dimostrazione del nesso causale confermata 
da entrambe le seguenti:
1.	 cefalea che si è sviluppata entro 2-12 ore do-

po l’esposizione ad un donatore di NO e do-
po che l’NO è stato eliminato dal sangue

2.	 cefalea che si è risolta entro 72 ore dopo l’e-
sposizione

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

8.1.2 Cefalea indotta da inibitori della 
fosfodiesterasi (PDE) 
Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B. Assunzione di una singola dose di un inibitore 

della fosfodiesterasi (PDE) 
C. La prova del nesso causale dimostrata da tutte 

le seguenti:
1.	 cefalea che si è sviluppata entro 5 ore dalla 

assunzione dell'inibitore della PDE
2.	 cefalea che si risolve entro 72 ore dall'insor-

genza
3.	 cefalea con almeno una delle seguenti quat-

tro caratteristiche:
a)	 bilaterale
b)	 di intensità da lieve a moderata 
c)	 qualità pulsante
d)	 aggravata dall'attività fisica

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commento:
Le PDE sono una grande famiglia di enzimi che 
scindono i nucleotidi ciclici cGMP e cAMP. Gli ini-
bitori della PDE-5, sildenafil e dipiridamolo, au-
mentano notevolmente i livelli di cGMP e cAMP. 
La cefalea risultante ha solitamente le caratteristi-
che di cefalea di tipo tensivo, ma nelle persone con 
1. Emicrania (che dovrebbero essere avvertite di 
questo effetto collaterale), ha le caratteristiche di 
1.1 Emicrania senza aura.

8.1.3 Cefalea indotta da monossido di 
carbonio (CO) 
Criteri diagnostici:
A. Cefalea bilaterale che soddisfi il criterio C
B. Accertata esposizione al monossido di carbonio 

(CO)
C. La dimostrazione del nesso causale confermata 

da tutte le seguenti:
1.	 cefalea che si è sviluppata entro 12 ore dal

l’esposizione al CO
2.	 cefalea la cui intensità varia con la gravità 

dell’intossicazione da CO
3.	 cefalea che si risolve entro 72 ore dall’elimi-

nazione del CO
D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

Commento:
Solitamente la cefalea è di lieve intensità, non as-
sociata a sintomi gastrointestinali o neurologici 
quando i livelli di carbossiemoglobina sono com-
presi in un intervallo del 10-20%; con concentra-
zioni del 20-30% la cefalea è pulsante, di intensità 
media ed è presente irritabilità; con concentrazioni 
del 30-40% la cefalea è forte e si associa a nausea, 
vomito e visione offuscata. Quando i livelli di CO 
superano il 40%, la cefalea non è di solito riferita 
a causa delle alterazioni dello stato di coscienza. 
Non esistono validi studi sugli effetti a lungo ter-
mine dell'intossicazione da CO sulla cefalea, ma ci 
sono alcune evidenze dell'esistenza di una cefalea 
cronica successiva a intossicazione da CO.

8.1.4 Cefalea indotta da alcol
8.1.4.1 Cefalea indotta da alcol ad insorgenza 
immediata 
Criteri diagnostici:
A.	Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B.	 Ingestione di bevande alcoliche
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C.	 La dimostrazione del nesso causale confermata 
da tutte le seguenti:
1.	 cefalea che si è sviluppata entro 3 ore dall’as-

sunzione di alcol 
2.	 cefalea che si risolve entro 72 ore dopo che 

l’assunzione di alcol è terminata
3.	 cefalea che ha almeno una delle seguenti tre 

caratteristiche:
a)	 bilaterale
b)	 qualità pulsante
c)	 aggravata dall'attività fisica

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commento:
La dose di alcol efficace nel causare 8.1.4.1 Cefalea 
indotta da alcol ad insorgenza immediata è variabile, e 
può essere molto piccola nelle persone con 1. Emi-
crania (che, in altri momenti, possono tollerare l'al-
col allo stesso livello dei soggetti non-emicranici). 
8.1.4.1 Cefalea indotta da alcol ad insorgenza immedia-
ta è molto più rara rispetto alla 8.1.4.2 Cefalea indot-
ta da alcol ad insorgenza ritardata.

8.1.4.2 Cefalea indotta da alcol ad insorgenza 
ritardata 
Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B. Assunzione di bevande alcoliche
C. La dimostrazione del nesso causale confermata 

da tutte le seguenti:
1.	 cefalea che si sviluppa entro 5-12 ore dall’in-

gestione di alcol
2.	 cefalea che si risolve entro 72 ore dall'insor-

genza
3.	 cefalea con almeno una delle seguenti tre ca-

ratteristiche:
a)	 bilaterale
b)	 qualità pulsante
c)	 aggravata dall'attività fisica

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commento:
8.1.4.2 Cefalea indotta da alcol ad insorgenza ritardata 
è uno tra i più comuni tipi di cefalea secondaria. 
Rimane ancora da chiarire se ulteriori sostanze 
giochino un ruolo, come la nicotina del fumo di 
sigaretta, che spesso viene inalata contemporanea-
mente all’ingestione di alcol. Se la cefalea ad insor-
genza ritardata sia un effetto tossico o la manife-
stazione di meccanismi simili a quelli della 8.1.1.2 

Cefalea indotta da donatori di NO ad insorgenza ritar-
data è ancora una questione irrisolta. 

8.1.5 Cefalea indotta da cibo e/o additivi 
alimentari
Criteri diagnostici:
A.	Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B.	 Assunzione di un alimento o di un additivo 

alimentare contenente una o più sostanze spe-
cifiche, non necessariamente identificate ma in 
grado di causare cefalea in soggetti sensibili 

C.	 La dimostrazione del nesso causale confermata 
da tutte le seguenti:
1.	 cefalea che si è sviluppata entro 12 ore 

dall’ingestione di un alimento o di un addi-
tivo alimentare

2.	 cefalea che si è risolta entro 72 ore dopo l’in-
gestione di un alimento o di un additivo ali-
mentare

3.	 cefalea con almeno una delle seguenti quat-
tro caratteristiche:
a)	 bilaterale
b)	 di intensità da lieve a moderata 
c)	 qualità pulsante
d)	 aggravata dall'attività fisica

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commento:
Il glutammato monosodico, che è una causa di ce-
falea ben nota, ha una sottocodificazione a sé stan-
te. Feniletilamina, tiramina e aspartame sono stati 
incriminati, ma senza evidenze definitive.

8.1.5.1 Cefalea indotta da glutammato 
monosodico (MSG)
Criteri diagnostici:
A.	Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B. 	Assunzione di glutammato monosodico (MSG) 
C. La dimostrazione del nesso causale confermato 

da tutte le seguenti:
1.	 cefalea che si è sviluppata entro 1 ora dall’in-

gestione di MSG
2.	 cefalea che si è risolta entro 72 ore dopo l’in-

gestione di MSG 
3.	 cefalea con almeno una delle seguenti cin-

que caratteristiche:
a)	 bilaterale
b)	 di intensità da lieve a moderata 
c)	 qualità pulsante
d)	 associata a rossore del viso, sensazione di 

oppressione al volto ed al torace, sensa-
zione di bruciore localizzato a livello del 
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collo, delle spalle e/o del torace, vertigini 
e disturbi addominali

e)	 aggravata dall'attività fisica
D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

Commento:
8.1.5.1 Cefalea indotta da glutammato monosodico 
(MSG) può avere, in genere, carattere gravativo/
costrittivo o urente, ma può anche essere pulsante 
nei soggetti con 1. Emicrania. Essa è comunemen-
te associata ad altri sintomi della sindrome quali 
rossore del volto, sensazione di oppressione alla 
faccia ed al torace, sensazione di bruciore localiz-
zato a livello del collo, delle spalle e/o del torace, 
vertigini e disturbi addominali. 

8.1.6 Cefalea indotta da cocaina
Criteri diagnostici:
A.	Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B.	 Assunzione di cocaina per mezzo di qualsiasi 

via di somministrazione
C.	 La dimostrazione del nesso causale confermata 

dalle seguenti: 
1.	 cefalea che si sviluppa entro 1 ora dall’uso di 

cocaina
2.	 cefalea che si risolve entro 72 ore dopo l’as-

sunzione di cocaina
3.	 cefalea con almeno una delle seguenti carat-

teristiche
a)	 bilaterale
b)	 di intensità da lieve a moderata
c)	 qualità pulsante
d)	 aggravata dall’attività fisica

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3

Commento:
Le principali vie di somministrazione della cocai-
na sono orale (masticazione), intranasale (sniffing), 
intravenosa ed inalatoria (fumo).

8.1.7 Cefalea indotta da istamina
Commento:
L’istamina ha gli stessi effetti dopo somministra-
zione per via venosa, cutanea o per inalazione. 
Il meccanismo è primariamente mediato dai recet-
tori H1 in quanto è quasi completamente bloccato 
dalla mepiramina. L’istamina causa cefalea ad in-
sorgenza immediata in soggetti non cefalalgici, ma
può causare cefalea ad insorgenza sia immedia-
ta che ritardata in pazienti emicranici che soddi-
sfa appieno i criteri per 1.1. Emicrania senza aura. 
In pazienti con 2. Cefalea di tipo tensivo l’istamina 

può provocare cefalea ad insorgenza ritardata con 
le stesse caratteristiche della cefalea di base.
Questi attacchi di cefalea ad insorgenza ritardata 
avvengono in media 5-6 ore dopo l’esposizione. 
Pazienti con 3. Cefalea a grappolo sviluppano cefa-
lea ad insorgenza ritardata con le caratteristiche 
della cefalea di base solo durante il periodo del 
grappolo, di solito 1-2 ore dopo l’esposizione.

8.1.7.1 Cefalea indotta da istamina ad 
insorgenza immediata
Criteri diagnostici:
A.	Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B.	 È stata somministrata istamina 
C.	 La dimostrazione del nesso causale confermata 

dalle seguenti: 
1.	 cefalea che si sviluppa entro 1 ora dall’assor-

bimento di istamina
2.	 cefalea che si risolve entro 1 ora dal termine 

dell’assorbimento dell’istamina
3.	 cefalea con almeno una delle seguenti quat-

tro caratteristiche:
a)	 bilaterale
b)	 di intensità da lieve a moderata
c)	 qualità pulsante
d)	 aggravata dall’attività fisica

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3

8.1.7.2 Cefalea indotta da istamina ad 
insorgenza ritardata
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea con le caratteristiche di una cefalea pri-

maria che compaia in un soggetto che soffra di 
quella forma di cefalea primaria e che soddisfi 
il criterio C

B.	 È stata somministrata istamina
C.	 La dimostrazione del nesso causale confermata 

da entrambe le seguenti:
1.	 cefalea che si sviluppa entro 2-12 ore dopo la 

somministrazione di istamina
2.	 cefalea che si risolve entro 72 ore dopo la 

somministrazione di istamina
D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3

8.1.8 Cefalea indotta da peptide correlato al 
gene della calcitonina (CGRP)
Commento:
Il peptide correlato al gene della calcitonina 
(CGRP) somministrato per infusione causa un 
attacco immediato di cefalea. Può anche causare 
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cefalea ad insorgenza ritardata in pazienti emicra-
nici, in media 5-6 ore dopo l’esposizione. 
Quest’ultima soddisfa appieno i criteri 1.1. Emicra-
nia senza aura. 
È stato dimostrato che un antagonista del CGRP, 
telcagepant, è efficace nel trattamento dell’attacco 
emicranico.

8.1.8.1	Cefalea indotta da CGRP ad insorgenza 
immediata
Criteri diagnostici:
A.	Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B.	 È stato somministrato CGRP
C.	 La dimostrazione del nesso causale confermata 

dalle seguenti:
1.	 cefalea che si sviluppa entro 1 ora dall’assor-

bimento del CGRP
2.	 cefalea che si risolve entro 1 ora dalla fine 

dell’assorbimento del CGRP
3.	 cefalea con almeno una delle seguenti carat-

teristiche:
a)	 bilaterale
b)	 di intensità da moderata a severa
c)	 qualità pulsante
d)	 aggravata dall’attività fisica

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3

8.1.8.2 Cefalea indotta da CGRP ad insorgenza 
ritardata
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea con le caratteristiche di una cefalea pri-

maria che compaia in un soggetto che soffre di 
quella cefalea primaria e che soddisfi il criterio 
C

B.	 È stato somministrato CGRP
C.	 La dimostrazione del nesso causale confermata 

da entrambi le seguenti:
1.	 cefalea che si sviluppa entro 2-12 dalla som-

ministrazione di CGRP
2.	 cefalea che si risolve entro 72 ore dopo il ter-

mine della somministrazione di CGRP
D.	Non meglio attribuibile ad altra diagnosi 

ICHD-3

8.1.9 Cefalea attribuita ad esposizione acuta 
ad un agente ipertensivo esogeno
Criteri diagnostici:
A.	Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B.	 Rialzo pressorio in seguito a somministrazione 

di un agente ipertensivo esogeno
C.	 La dimostrazione del nesso causale confermata 

da entrambi le seguenti:

1.	 cefalea che si manifesta entro 1 ora dalla 
somministrazione dell’agente ipertensivo 
esogeno

2.	 cefalea che si risolve entro 72 ore dal termine 
della somministrazione dell’agente iperten-
sivo esogeno

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3

8.1.10 Cefalea attribuita all’uso occasionale 
di farmaci non specifici per la cefalea
Criteri diagnostici:
A.	Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B.	 Uso di farmaci per indicazioni terapeutiche di-

verse dalla cefalea
C.	 La dimostrazione del nesso causale confermata 

da entrambe le seguenti:
1.	 cefalea che si sviluppa nell’arco di minuti o 

ore dopo l’uso
2.	 cefalea che si risolve entro 72 ore dopo la so-

spensione dell’uso
D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3

Commento:
8.1.10 Cefalea attribuita all’uso occasionale di farma-
ci non specifici per la cefalea è stata segnalata dopo 
l’uso di numerosi farmaci, fra cui quelli più comu-
nemente implicati sono: atropina, digitale, disulfi-
ram, idralazina, imipramina, nicotina, nifedipina, 
nimodipina. Le caratteristiche della cefalea non 
sono ben definite in letteratura e probabilmente 
dipendono dal tipo di farmaco, ma nella maggio-
ranza dei casi la cefalea risulta gravativa, continua, 
diffusa e di intensità da media a forte.

8.1.11 Cefalea attribuita all’uso a lungo 
termine di farmaci non specifici per la 
cefalea
Criteri diagnostici:
A.	 Cefalea presente per più di 15 giorni al mese e 

che soddisfi il criterio C
B.	 Uso a lungo termine di un farmaco per indica-

zioni terapeutiche diverse dalla cefalea
C.	 La dimostrazione del nesso causale confermata 

da entrambe le seguenti:
1.	 cefalea che si sviluppa in relazione tempora-

le all’inizio dell’uso del farmaco
2.	 una o più delle seguenti:

a.	 cefalea che peggiora significativamente 
dopo un aumento del dosaggio del far-
maco
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b.	 cefalea che migliora significativamente o 
si risolve dopo una riduzione del dosag-
gio del farmaco

c.	 cefalea che si risolve dopo la sospensione 
del farmaco

3.	 il farmaco è riconosciuto come causa della 
cefalea, almeno in alcuni pazienti, se utiliz-
zato a lungo termine 

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3

Commento:
Il dosaggio e la durata dell’esposizione che pos-
sono causare cefalea durante l’utilizzo prolungato 
variano da farmaco a farmaco. Al tempo stesso, il 
tempo richiesto per la risoluzione varia se l’effetto è 
reversibile. 8.1.11 Cefalea attribuita all’uso a lungo ter-
mine di farmaci non specifici per la cefalea: può essere 
il risultato o dell’azione farmacologica diretta del 
farmaco, come la vasocostrizione che produce iper-
termia maligna, o dell’effetto secondario come l’i-
pertensione intracranica farmaco-indotta. Quest’ul-
tima è riconosciuta come complicanza dell’uso a 
lungo termine di steroidi anabolizzanti, amiodaro-
ne, litio carbonato, acido nalidixico, terapia sostitu-
tiva con ormoni tiroidei, tetracicline e minocicline.

8.1.12 Cefalea attribuita ad ormoni esogeni
Criteri diagnostici:
A.	Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B.	 Assunzione regolare di una o più terapie ormo-

nali
C.	 La dimostrazione del nesso causale confermata 

da entrambe le seguenti:
1.	 cefalea che si sviluppa in relazione tempora-

le all’inizio della terapia ormonale
2.	 una o più delle seguenti:

a.	 cefalea che peggiora significativamente 
dopo l’aumento del dosaggio della tera-
pia ormonale

b.	 cefalea che migliora significativamente o 
si risolve dopo la riduzione del dosaggio 
della terapia ormonale

c.	 cefalea che si risolve dopo la sospensione 
della terapia ormonale

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3

Commento:
L’uso regolare degli ormoni esogeni, in particolare 
del contraccettivo orale e della terapia ormonale 
sostitutiva, può essere associato all’ aumento della 
frequenza o ad una nuova insorgenza di emicra-
nia o altre cefalee. Come regola generale quando 

una cefalea si presenta per la prima volta in stretta 
correlazione temporale con l’uso di ormoni esoge-
ni è codificata come 8.1.12 Cefalea attribuita ad ormo-
ni esogeni. Quando una cefalea preesistente con le 
caratteristiche di una cefalea primaria diventa cro-
nica o peggiora significativamente (generalmente 
con un raddoppio della frequenza e dell’intensità 
delle crisi) in stretta correlazione temporale con 
l’uso di ormoni esogeni, può essere codificata sia 
come la cefalea iniziale, sia come 8.1.12 Cefalea at-
tribuita ad ormoni esogeni. Nel caso in cui una don-
na con diagnosi di 8.1.12 Cefalea attribuita ad ormoni 
esogeni manifesti anche 8.3.3 Cefalea da sospensione 
di estrogeni, entrambe le diagnosi andrebbero poste.

8.1.13 Cefalea attribuita ad uso o 
esposizione acuta ad altra sostanza
Criteri diagnostici:
A.	Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B.	 Esposizione a sostanze diverse da quelle de-

scritte precedentemente
C.	 La dimostrazione del nesso causale confermata 

da entrambe le seguenti:
1.	 cefalea che si sviluppa entro 12 ore dall’e-

sposizione
2.	 cefalea che si risolve entro 72 ore dall’esposi-

zione
D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3

Commento:
8.1.13 La cefalea attribuita ad uso o esposizione acuta 
di altra sostanza include cefalea causata da prodotti 
erboristici, prodotti di originale animale, sostanze 
organiche ed inorganiche, prescritte da medici e 
non medici, a scopo terapeutico anche se non sono 
registrati (inclusi in farmacopea). 
8.1.13 La cefalea attribuita ad uso o esposizione acuta di 
altra sostanza è stata descritta in seguito ad esposi-
zione a numerosi composti organici ed inorganici. 
Di seguito sono elencate le sostanze più comuni: 
Composti inorganici: Arsenico, borato, bromato, 
clorato, rame, iodio, piombo, litio, mercurio, tola-
zolina cloridrato.
Composti organici: Anilina, balsamo, canfora, di-
solfuro di carbonio, tetracloruro di carbonio, clor-
decone, EDTA, eptacloro, acido solfidrico, kerose-
ne, alcoli (a lunga catena), alcol metilico, bromuro 
di metile, cloruro di metile, ioduro di metile, 
naftalene, composti organofosforici (parathion, 
piretro). 
Le caratteristiche della cefalea 8.1.13 Cefalea attri-
buita ad uso o esposizione acuta di altra sostanza non 
sono ben definite in letteratura e variano a seconda 
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dell’agente. Nella maggioranza dei casi la cefalea 
risulta gravativa, continua, diffusa e di intensità 
da moderata a severa.

8.2 Cefalea da uso eccessivo  
di farmaci 
Commento generale:
Nei seguenti criteri per i diversi sottotipi, la defini-
zione di uso eccessivo dei vari farmaci in termini 
di giorni di assunzione, è basata sull’opinione di 
esperti piuttosto che su evidenze formali.

Criteri diagnostici:
A.	Cefalea presente per ≥15 giorni al mese in un 

soggetto con una cefalea preesistente 
B.	 Uso eccessivo regolare da >3 mesi di uno o più 

farmaci che possono essere utilizzati per il trat-
tamento acuto o sintomatico della cefalea1

C.	 Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Nota:
1. 	I pazienti devono essere codificati per uno o più sottotipi 

di 8.2 Cefalea da uso eccessivo di farmaci in base allo specifico 
farmaco (o farmaci) di abuso e ai criteri di ciascun sottotipo, 
riportati di seguito. Per esempio, un paziente che soddisfi i 
criteri sia per 8.2.2 Cefalea da uso eccessivo di triptani che per 
uno dei sottotipi di 8.2.3 Cefalea da uso eccessivo di analgesici 
semplici dovrebbe avere entrambi questi codici. L'eccezione 
si verifica nel caso di pazienti che fanno uso eccessivo di 
prodotti di combinazione di analgesici che devono essere 
classificati al punto 8.2.5 Cefalea da uso eccessivo di prodotti di 
combinazione di analgesici e non in base ad ogni componente 
del prodotto.

	 I pazienti che fanno uso di più farmaci per il trattamento acu-
to o sintomatico della cefalea possono assumerli in modo che 
si verifichi un uso eccessivo anche senza uso eccessivo dei 
singoli farmaci o classe di farmaci; tali pazienti devono esse-
re classificati al punto 8.2.6 Cefalea da uso eccessivo di farmaci 
sintomatici in combinazione. 

 	 I pazienti che stanno chiaramente facendo un uso eccessivo 
di più farmaci per il trattamento acuto o sintomatico della 
cefalea, ma che non sono in grado di indicare in modo ade-
guato i loro nomi e/o le quantità assunte devono essere clas-
sificati al punto 8.2.7 Cefalea da uso eccessivo non verificabile di 
più classi farmacologiche , fino a quando non siano disponibili 
maggiori informazioni. In quasi tutti i casi, questo richiede 
un follow-up attraverso l’utilizzo del diario. 

Commento:
8.2 Cefalea da uso eccessivo di farmaci costituisce il ri-
sultato dell’interazione tra un agente terapeutico 
utilizzato in maniera esagerata e un paziente su-
scettibile. 
Tra i pazienti con una precedente diagnosi di ce-
falea primaria, la maggioranza soddisfa i criteri 
diagnostici per 1. Emicrania o 2. Cefalea di tipo ten-
sivo (o entrambi); solo una piccola minoranza di 
pazienti ha altre diagnosi di cefalea primaria, co-
me 3.1.2 Cefalea a grappolo cronica o 4.10 New Daily 
Persistent Headache (NDPH). 

La diagnosi di 8.2 Cefalea da uso eccessivo di farma-
ci è molto importante dal punto di vista clinico; 
la metà dei soggetti con cefalea che si presenta al-
meno 15 giorni al mese da più di 3 mesi è affetta da 
8.2 Cefalea da uso eccessivo di farmaci. 
Evidenze scientifiche mostrano che la maggior 
parte dei pazienti con tale disturbo migliora dopo 
la sospensione del farmaco abusato ed, inoltre, ri-
sponde meglio a trattamenti di profilassi. Semplici 
informazioni su cause e conseguenze di 8.2 Cefa-
lea da uso eccessivo di farmaci costituiscono un ele-
mento essenziale per la sua gestione. Un opuscolo 
informativo è spesso sufficiente per prevenire o 
interrompere l’uso eccessivo di farmaci. La pre-
venzione è particolarmente importante in pazienti 
con attacchi di cefalea frequenti. 
Tuttavia, il comportamento di alcuni pazienti af-
fetti da 8.2 Cefalea da uso eccessivo di farmaci somi-
glia a quello che si verifica in altre tossicodipen-
denze, il punteggio della Severity of Dependence 
Scale (SDS) è significativamente predittivo di uso 
eccessivo di farmaci tra i pazienti con cefalea.

8.2.1 Cefalea da uso eccessivo  
di ergotaminici
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea che soddisfi i criteri per 8.2 Cefalea da 

uso eccessivo di farmaci
B.	 Assunzione regolare di ergotaminici per ≥10 

giorni al mese da >3 mesi.

Commento:
La biodisponibilità degli ergotaminici è talmente 
variabile da rendere impossibile la definizione di 
una dose minima. 
Un paziente che soddisfi i criteri per 8.2.1 Cefalea 
da uso eccessivo di ergotaminici e che presenta, da >3 
mesi, assunzione o uso eccessivo regolare di un al-
tro farmaco (o di altri farmaci) per il trattamento 
acuto o sintomatico della cefalea dovrebbe riceve-
re anche tutti gli altri codici applicabili.

8.2.2 Cefalea da uso eccessivo di triptani
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea che soddisfi i criteri per 8.2 Cefalea da 

uso eccessivo di farmaci 
B.	 Assunzione regolare di uno o più triptani1, in 

qualsiasi formulazione, per ≥10 giorni al mese 
da >3 mesi.

Nota:
1. Il triptano (i triptani) è di solito specificato tra parentesi.
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Commento:
L’uso eccessivo di triptani può indurre un aumen-
to della frequenza degli attacchi emicranici fino a 
configurare il quadro di 1.3 Emicrania cronica. Dati 
scientifici suggeriscono che questo fenomeno si re-
alizzi più rapidamente con i triptani rispetto agli 
ergotaminici.
Un paziente che soddisfi i criteri per 8.2.2 Cefalea 
da uso eccessivo di triptani e che presenta, da >3 me-
si, assunzione o uso eccessivo regolare di un altro 
farmaco (o di altri farmaci) per il trattamento acuto 
o sintomatico della cefalea dovrebbe ricevere an-
che tutti gli altri codici applicabili.

8.2.3 Cefalea da uso eccessivo di analgesici 
semplici
Commento:
Un paziente che soddisfi i criteri per 8.2.3 Cefalea 
da uso eccessivo di analgesici (o per uno dei suoi sot-
totipi) e che presenta, da >3 mesi, assunzione o uso 
eccessivo regolare di un altro farmaco (o di altri 
farmaci) per il trattamento acuto o sintomatico 
della cefalea, dovrebbe ricevere anche tutti gli altri 
codici applicabili.

8.2.3.1 Cefalea da uso eccessivo di paracetamolo 
(acetaminofene)
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea che soddisfi i criteri per 8.2 Cefalea da 

uso eccessivo di farmaci
B.	 Assunzione regolare di paracetamolo per ≥15 

giorni al mese da >3 mesi.

8.2.3.2 Cefalea da uso eccessivo di acido 
acetilsalicilico
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea che soddisfi i criteri per 8.2 Cefalea da 

uso eccessivo di farmaci
B.	 Assunzione regolare di acido acetilsalicilico per 

≥ 15 giorni al mese da >3 mesi.

8.2.3.3 Cefalea da uso eccessivo di altri farmaci 
antiinfiammatori non steroidei (FANS)
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea che soddisfi i criteri per 8.2 Cefalea da 

uso eccessivo di farmaci 
B.	 Assunzione regolare di uno o più FANS1 diver-

si dall'acido acetilsalicilico per ≥15 giorni al me-
se da >3 mesi.

Nota:
1.	 Il FANS (i FANS) è di solito specificato tra parentesi.

8.2.4 Cefalea da uso eccessivo di oppioidi
Criteri diagnostici:
1.	 Cefalea che soddisfi i criteri per 8.2 Cefalea da 

uso eccessivo di farmaci
2.	 Assunzione regolare di uno o più oppioidi1 per 

≥10 giorni al mese da >3 mesi.

Nota:
1. L’oppioide (gli oppioidi) è di solito specificato tra parentesi.

Commento:
Studi prospettici indicano che i soggetti che usano 
oppioidi in maniera eccessiva presentano una mag-
giore frequenza di ricaduta nell’overuse dopo il trat-
tamento di sospensione/svezzamento. Un paziente 
che soddisfa i criteri per 8.2.4 Cefalea da uso eccessivo 
di oppioidi (o per uno dei suoi sottotipi) che presenta, 
da >3 mesi uso eccessivo di uno o più farmaci per 
il trattamento acuto o sintomatico della cefalea do-
vrebbe ricevere la diagnosi relativa anche agli altri 
sottotipi di 8.2 per cui i criteri risultino soddisfatti.

8.2.5 Cefalea da uso eccessivo di prodotti di 
combinazione di analgesici1

Criteri diagnostici:
A.	Cefalea che soddisfi i criteri per 8.2 Cefalea da 

uso eccessivo di farmaci
B.	 Assunzione regolare di uno o più prodotti di 

combinazione di analgesici1,2 per ≥10 giorni al me-
se da >3 mesi.

Note:
1.	 Il termine prodotti di combinazione di analgesici è utilizzato 

specificamente per le formulazioni che combinano farmaci 
appartenenti a due o più classi, ciascuna con effetto analgesi-
co o in qualità di coadiuvanti.

2.	 Il prodotto (o i prodotti) di combinazione di analgesici è soli-
tamente specificato tra parentesi.

Commento:
Esistono, in commercio, molti prodotti di combinazio-
ne di analgesici che tendono ad essere ampiamente 
utilizzati da soggetti con cefalea e sono frequente-
mente implicati in 8.2 Cefalea da uso eccessivo di far-
maci. Per tale motivo 8.2.5 Cefalea da uso eccessivo di 
prodotti di combinazione di analgesici1 è stata codifi-
cata separatamente. Le combinazioni tipicamente 
implicate nell’uso eccessivo riguardano l’associa-
zione di comuni analgesici con oppioidi, butalbital 
e/o caffeina.

8.2.6 Cefalea da uso eccessivo di farmaci 
sintomatici in combinazione
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea che soddisfi i criteri per 8.2 Cefalea da 

uso eccessivo di farmaci
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B.	 Assunzione regolare di qualsiasi combinazio-
ne di ergotamina, triptani, analgesici semplici, 
FANS e/o oppioidi1 per un totale di >10 giorni 
al mese da >3 mesi in assenza di uso eccessivo 
per le singole classi2.

Note:
1. I farmaci o le classi di farmaci sono di solito specificati tra 

parentesi.
2. 	Senza un uso eccessivo di qualsiasi singolo farmaco o classe 

di farmaci’ significa che il criterio B non è stato soddisfatto 
per ogni sottotipo da 8.2.1 a 8.2.5.

8.2.7 Cefalea da uso eccessivo non 
verificabile di più classi farmacologiche 
Criteri diagnostici:
A. Cefalea che soddisfi i criteri per 8.2 Cefalea da 

uso eccessivo di farmaci 
B. Entrambi i seguenti:

1. Assunzione regolare di qualsiasi combina-
zione di ergotamina, triptani, comuni anal-
gesici, FANS e/o oppioidi per >10 giorni al 
mese da >3 mesi

2. Non è possibile stabilire in maniera attendi-
bile l'identità, la quantità e/o il modo di uso 
o abuso di queste classi di farmaci.

Commento:
Non è raro incontrare pazienti che hanno un sicu-
ro uso eccessivo di differenti farmaci per il trat-
tamento acuto o sintomatico della cefalea ma che 
non sono in grado di fornire informazioni precise 
su che cosa, quando e quanto utilizzano. La com-
pilazione di un diario prospettico per alcune setti-
mane potrebbe fornire tali informazioni ma ritar-
derebbe l’inizio del trattamento di sospensione/
svezzamento, che è chiaramente necessario.

8.2.8 Cefalea da uso eccessivo di altri 
farmaci 

Criteri diagnostici:
A.	Cefalea che soddisfi i criteri per 8.2 Cefalea da 

uso eccessivo di farmaci 
B.	 Uso eccessivo regolare, per ≥10 giorni al me-

se, da >3 mesi, di uno o più farmaci diversi da 
quelli elencati sopra1, assunti per il trattamento 
acuto o sintomatico della cefalea.

Nota:
1. Il farmaco (i farmaci) è di solito specificato tra parentesi.

8.3 Cefalea attribuita a sospensione 
di sostanze
8.3.1 Cefalea da sospensione di caffeina
Criteri diagnostici:
A.	Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C

B.	 Interruzione o ritardo nel consumo di caffeina 
>200 mg/die dopo un periodo di consumo che 
si protraeva da più di 2 settimane

C.	 La dimostrazione del nesso causale confermata 
da entrambe le seguenti: 
1.	 la cefalea si sviluppa entro 24 ore dopo l'ulti-

ma assunzione di caffeina 
2.	 una o entrambe le seguenti condizioni: 

a)	 cefalea che si attenua entro 1 ora dall’as-
sunzione di 100 mg di caffeina

b)	 cefalea che si risolve entro 7 giorni dalla 
sospensione totale della caffeina

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

8.3.2 Cefalea da sospensione di oppioidi
Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B. Interruzione di un’assunzione giornaliera di op-

pioidi che si protraeva da più di 3 mesi
C. La dimostrazione del nesso causale confermata 

da entrambe le seguenti: 
1.	 cefalea che si sviluppa entro 24 ore dall'ulti-

ma assunzione di oppioidi 
2.	 cefalea che si risolve entro 7 giorni dalla tota-

le sospensione di oppioidi
D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
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8.3.3 Cefalea da sospensione di estrogeni 
Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B.	 Interruzione dell’assunzione giornaliera di 

estrogeni esogeni che si protraeva da più di 3 
settimane

C.	 La dimostrazione del nesso causale confermata 
da entrambe le seguenti: 
1.	 cefalea che si sviluppa entro 5 giorni dall’ul-

tima assunzione di estrogeni 
2.	 cefalea che si risolve entro 3 giorni dall’in-

sorgenza
D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3

Commento:
La sospensione degli estrogeni esogeni dopo un 
periodo di assunzione (per esempio durante l’in-
tervallo senza pillola contraccettiva orale combi-
nata o dopo un periodo di trattamento sostituti-
vo o supplementare con estrogeni) può indurre 
cefalea e/o emicrania.
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8.3.4 Cefalea attribuita a sospensione 
dell'uso cronico di altre sostanze
Criteri diagnostici:
A.	Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B.	 Interruzione dell’assunzione giornaliera per> 3 

mesi di una sostanza diversa da quelle sopra 
descritte

C.	 La dimostrazione del nesso causale confermata 
da entrambe le seguenti: 
1.	 Cefalea che si è sviluppata in stretto rap-

porto temporale con la sospensione dell'uso 
della sostanza 

2.	 Cefalea che si è risolta entro 3 mesi dalla to-
tale sospensione dell’uso della sostanza

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3

Commento:
È stato suggerito, ma senza prove sufficienti, che 
la sospensione dell'uso cronico delle sostanze se-
guenti: corticosteroidi, antidepressivi triciclici, 
inibitori selettivi della ricaptazione della serotoni-
na (SSRI), antiinfiammatori non-steroidei (FANS) 
possa causare cefalea.
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   9	Cef alea attribuita ad infezione

9.1	C efalea attribuita ad infezione intracranica
	 9.1.1 Cefalea attribuita a meningite 
		    o meningoencefalite batterica
	   9.1.1.1 Cefalea acuta attribuita a meningite  
		       o meningoencefalite batterica
	   9.1.1.2 Cefalea cronica attribuita a 			
		       meningite o meningoencefalite 		
		       batterica
	   9.1.1.3 Cefalea persistente attribuita a 		
	             meningite o meningoencefalite 
		           batterica in esiti
	 9.1.2 Cefalea attribuita a meningite  
		    o encefalite virale
	   9.1.2.1 Cefalea attribuita a meningite virale
	   9.1.2.2 Cefalea attribuita a encefalite virale
	 9.1.3 Cefalea attribuita ad infezione 			 
		    intracranica fungina o causata da altri  
		    parassiti
	   9.1.3.1 Cefalea acuta attribuita ad infezione  
		       intracranica fungina o causata da 		
		         altri parassiti
	   9.1.3.2 Cefalea cronica attribuita ad 		
		           infezione intracranica fungina  
		           o causata da altri parassiti

	 9.1.4 Cefalea attribuita ad ascesso cerebrale
	 9.1.5 Cefalea attribuita ad empiema subdurale

9.2	C efalea attribuita ad infezione sistemica
	 9.2.1 Cefalea attribuita ad infezione sistemica  
		    batterica
	   9.2.1.1 Cefalea acuta attribuita ad infezione  
		        sistemica batterica
	   9.2.1.2 Cefalea cronica attribuita ad 		
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9. Cefalea attribuita ad infezione
9.1 Cefalea attribuita ad infezione 
intracranica
9.1.1 Cefalea attribuita a meningite o 
meningoencefalite batterica
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea di qualsiasi durata che soddisfi il crite-

rio C
B.	 Diagnosi di meningite batterica o meningoen-

cefalite
C.	 Evidenza del rapporto causa-effetto dimostrato 

da almeno due dei seguenti criteri:
1.	 la cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale con l’esordio della meningite batterica o 
della meningoencefalite

2.	 la cefalea è significativamente peggiorata in 
parallelo con il peggioramento della menin-
gite batterica o della meningoencefalite

3.	 la cefalea è significativamente migliorata in 
parallelo con il miglioramento della menin-
gite batterica o della meningoencefalite

4.	 uno od entrambi di seguenti criteri:
a)	 la cefalea è olocranica
b)	la cefalea è localizzata all’area nucale e asso-

ciata a rigidità del collo
D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3

9.1.1.1 Cefalea acuta attribuita a meningite  
o meningoencefalite batterica
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea che soddisfi i criteri per 9.1.1 Cefalea at-

tribuita a meningite o meningoencefalite batterica e 
il criterio C seguente

B.	 Meningite batterica o meningoencefalite attiva 
o risoltasi recentemente

C.	 La cefalea è stata presente per <3 mesi

9.1.1.2 Cefalea cronica attribuita a meningite  
o meningoencefalite batterica
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea che soddisfi i criteri per 9.1.1 Cefalea at-

tribuita a meningite o meningoencefalite batterica e 
il criterio C seguente

B.	 Meningite batterica o meningoencefalite attiva 
o risoltasi entro gli ultimi tre mesi

C.	 La cefalea è stata presente per >3 mesi

9.1.1.3	 Cefalea persistente attribuita a meningite  
o meningoencefalite batterica in esiti
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea in precedenza soddisfacente i criteri 

per 9.1.1 Cefalea attribuita a meningite o menin-

goencefalite batterica e che soddisfa il criterio C 
seguente

B.	 Meningite batterica o meningoencefalite in esiti
C.	 La cefalea è persistita per >3 mesi dopo la ri-

soluzione della meningite batterica o della me-
ningoencefalite

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

9.1.2 Cefalea attribuita a meningite  
o encefalite virale
Criteri diagnostici:
A.	Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B.	 Diagnosi di meningite o encefalite virale 
C.	 Evidenza del rapporto causa-effetto dimostrato 

da almeno due dei seguenti criteri:
1.	 la cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale con l’esordio della meningite virale o 
dell’encefalite

2.	 la cefalea è significativamente peggiorata in 
parallelo con il peggioramento della menin-
gite virale o dell’encefalite 

3.	 la cefalea è significativamente migliorata in 
parallelo con il miglioramento della menin-
gite virale o dell’encefalite 

4.	 uno od entrambi i seguenti criteri:
a)	 la cefalea è olocranica
b)	 la cefalea è localizzata all’area nucale e 

associata a rigidità del collo
D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

9.1.2.1 Cefalea attribuita a meningite virale 
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea che soddisfi i criteri per 9.1.2 Cefalea at-

tribuita a meningite o encefalite virale
B.	 Le indagini neuroradiologiche mostrano un 

potenziamento delle leptomeningi. 

9.1.2.2 Cefalea attribuita a encefalite virale
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea che soddisfi i criteri per 9.1.2 Cefalea at-

tribuita a meningite o encefalite virale
B.	 Uno od entrambi i seguenti criteri:

1.	 le immagini neuroradiologiche mostrano un 
diffuso edema cerebrale

2.	 almeno uno dei seguenti: 
a)	 stato mentale alterato
b)	 deficit neurologici focali
c)	 crisi epilettiche
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9.1.3 Cefalea attribuita ad infezione 
intracranica fungina o causata da altri 
parassiti
Criteri diagnostici:
A.	Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B.	 Diagnosi di infezione intracranica fungina o 

causata da altri parassiti
C.	 Evidenza del rapporto causa-effetto dimostrato 

da almeno due dei seguenti criteri:
1.	 la cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale con l’esordio dell’infezione fungina o 
causata da altri parassiti

2.	 la cefalea è significativamente peggiorata in 
parallelo con il peggioramento dell’infezio-
ne fungina o causata da altri parassiti 

3.	 la cefalea è significativamente migliorata in 
parallelo con il miglioramento dell’infezio-
ne fungina o causata da altri parassiti

4.	 la cefalea si sviluppa progressivamente¹ e se-
gue uno od entrambi i seguenti criteri:
a)	 è olocranica
b)	 è localizzata all’area nucale e associata a 

rigidità del collo
D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

Nota:
1.	 I sintomi clinici tendono a evolvere di settimana in settima-

na, in parallelo con il livello di immunosoppressione.

9.1.3.1 Cefalea acuta attribuita ad infezione 
intracranica fungina o causata da altri parassiti
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea che soddisfi i criteri per 9.1.3 Cefalea at-

tribuita ad infezione intracranica fungina o causata 
da altri parassiti, e il criterio C che segue

B.	 Infezione intracranica fungina o causata da altri 
parassiti attiva o risoltasi recentemente

C.	 La cefalea è stata presente per <3 mesi.

9.1.3.2 Cefalea cronica attribuita ad infezione 
intracranica fungina o causata da altri parassiti
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea che soddisfi i criteri per 9.1.3 Cefalea at-

tribuita ad infezione intracranica fungina o causata 
da altri parassiti, e il criterio B seguente

B.	 Infezione intracranica fungina o causata da altri 
parassiti attiva o risoltasi entro gli ultimi 3 mesi

C.	 La cefalea è stata presente per >3 mesi

9.1.4 Cefalea attribuita ad ascesso cerebrale
Criteri diagnostici:
A.	Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C

B.	 Dimostrazione di un ascesso cerebrale
C.	 Evidenza del rapporto causa-effetto dimostrato 

da almeno due dei seguenti criteri:
1.	 la cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale con lo sviluppo dell’ascesso, o ha con-
dotto alla sua scoperta

2.	 la cefalea è significativamente peggiorata in 
parallelo con il peggioramento dell’ascesso, 
come dimostrato da almeno uno dei seguen-
ti criteri:
a)	 peggioramento dei sintomi e/o dei segni 

clinici derivanti dall’ascesso
b)	 evidenza dell’aumento in dimensioni 

dell’ascesso
c)	 evidenza della rottura dell’ascesso

3.	 la cefalea è significativamente migliorata in 
parallelo con il miglioramento dell’ascesso

4.	 la cefalea ha almeno una delle seguenti 3 ca-
ratteristiche:
a)	 intensità che aumenta gradualmente in 

molte ore o giorni, a moderata o severa
b)	 è aggravata dallo sforzo o da altre mano-

vre di Valsalva
c)	 è accompagnata da nausea

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

9.1.5 Cefalea attribuita ad empiema 
subdurale
Criteri diagnostici:
A.	Qualsiasi cefalea che segua il criterio C
B.	 Dimostrazione di un empiema subdurale
C.	 Evidenza del rapporto causa-effetto dimostrato 

da almeno due dei seguenti criteri:
1.	 la cefalea si è sviluppata in relazione tem-

porale con lo sviluppo dell’empiema, o ha 
condotto alla sua scoperta

2.	 la cefalea è significativamente peggiorata in 
parallelo con il peggioramento dell’empie-
ma, come dimostrato da qualsiasi dei se-
guenti criteri:
a)	 Peggioramento dei sintomi e/o dei segni 

clinici derivanti dall’empiema
b)	 evidenza dell’aumento di dimensioni 

dell’empiema
c)	 evidenza della rottura dell’empiema

3.	 la cefalea è significativamente migliorata in 
parallelo con il miglioramento dell’empie-
ma

4.	 la cefalea ha una o entrambe delle seguenti 
caratteristiche:
a)	 è unilaterale o è più intensa in un emilato
b)	 è associata a dolorabilità del cranio
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D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

9.2 Cefalea attribuita ad infezione 
sistemica
9.2.1 Cefalea attribuita ad infezione 
sistemica batterica
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea di qualsiasi durata che soddisfi il crite-

rio C
B.	 Entrambe le seguenti caratteristiche:

1.	 diagnosi di infezione batterica sistemica
2.	 nessuna evidenza di coinvolgimento menin-

gitico o meningoencefalitico
C.	 Evidenza del rapporto causa-effetto dimostrato 

da almeno due dei seguenti criteri:
1.	 la cefalea si è sviluppata in relazione tem-

porale con l’esordio dell’infezione sistemica 
batterica

2.	 la cefalea è significativamente peggiorata in 
parallelo con il peggioramento dell’infezio-
ne sistemica batterica

3.	 la cefalea è significativamente migliorata 
o si è risolta in parallelo con la risoluzione 
dell’infezione sistemica batterica

4.	 la cefalea ha una o entrambe delle seguenti 
caratteristiche:
a)	 il dolore è diffuso
b)	 l’intensità è moderata o severa

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

9.2.1.1 Cefalea acuta attribuita ad infezione 
sistemica batterica
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea che soddisfi i criteri per 9.2.1. Cefalea at-

tribuita ad infezione sistemica batterica, e il criterio 
C seguente

B.	 L’infezione sistemica batterica è attiva o si è re-
centemente risolta

C.	 La cefalea è stata presente per <3 mesi

9.2.1.2 Cefalea cronica attribuita ad infezione 
sistemica batterica
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea che soddisfi i criteri per 9.2.1. Cefalea at-

tribuita ad infezione sistemica batterica, e il criterio 
C seguente 

B.	 L’infezione sistemica batterica è attiva o si è ri-
solta entro gli ultimi tre mesi

C.	 La cefalea è stata presente per >3 mesi

9.2.2 Cefalea attribuita ad infezione 
sistemica virale
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea di qualsiasi durata che soddisfi il crite-

rio C
B.	 Entrambe le seguenti caratteristiche:

1.	 diagnosi di infezione sistemica virale
2.	 nessuna evidenza di coinvolgimento menin-

gitico o meningoencefalitico
C.	 Evidenza del rapporto causa-effetto dimostrato 

da almeno due dei seguenti criteri:
1.	 la cefalea si è sviluppata in relazione tem-

porale con l’esordio dell’infezione sistemica 
virale

2.	 la cefalea è significativamente peggiorata in 
parallelo con il peggioramento dell’infezio-
ne sistemica virale

3.	 la cefalea è significativamente migliorata 
o si è risolta in parallelo con la risoluzione 
dell’infezione sistemica virale

4.	 la cefalea ha una o entrambe delle seguenti 
caratteristiche:
a)	 il dolore è diffuso
b)	 l’intensità è moderata o severa

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

9.2.2.1	Cefalea acuta attribuita ad infezione 
sistemica virale
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea che soddisfi i criteri per 9.2.2. Cefalea at-

tribuita ad infezione sistemica virale, e il criterio C 
seguente 

B.	 L’infezione sistemica virale è attiva o si è recen-
temente risolta

C.	 La cefalea è stata presente per <3 mesi

9.2.2.2	Cefalea cronica attribuita ad infezione 
sistemica virale
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea che soddisfi i criteri per 9.2.2. Cefalea at-

tribuita ad infezione sistemica virale, e il criterio C 
seguente 

B.	 L’infezione sistemica batterica è attiva o si è ri-
solta entro gli ultimi 3 mesi

C.	 La cefalea è stata presente per >3 mesi

9.2.3 Cefalea attribuita ad altra infezione 
sistemica
Criteri diagnostici:
A.	Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B.	 Entrambe le seguenti caratteristiche:

1.	 diagnosi di infezione sistemica fungina, di 
infestazione protozoaria o di altri parassiti 
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2.	 nessuna evidenza di coinvolgimento menin-
gitico o meningoencefalitico

C.	 Evidenza del rapporto causa-effetto dimostrata 
da almeno due dei seguenti criteri:
1.	 la cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale con l’esordio dell’infezione sistemica o 
dell’infestazione

2.	 la cefalea è significativamente peggiorata in 
parallelo con il peggioramento dell’infezio-
ne sistemica o dell’infestazione

3.	 la cefalea è significativamente migliorata 
o si è risolta in parallelo con la risoluzione 
dell’infezione sistemica o l’infestazione

4.	 la cefalea ha una o entrambe le seguenti ca-
ratteristiche:
a)	 il dolore è diffuso
b)	 l’intensità è moderata o severa

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3. 

9.2.3.1 Cefalea acuta attribuita ad altra 
infezione sistemica
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea che soddisfi i criteri per 9.2.3. Cefalea at-

tribuita ad altra infezione sistemica e il criterio C 
seguente 

B.	 L’infezione sistemica è attiva o si è recentemen-
te risolta

C.	 La cefalea è stata presente per <3 mesi

9.2.3.2 Cefalea cronica attribuita ad altra 
infezione sistemica
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea che soddisfi i criteri per 9.2.3. Cefalea at-

tribuita ad altra infezione sistemica e il criterio C 
seguente 

B.	 L’infezione sistemica è attiva o si è risolta entro 
gli ultimi 3 mesi

C.	 La cefalea è stata presente per >3 mesi.
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Cefalea attribuita  
a disturbo dell’omeostasi

 
   10. CEFALEA ATTRIBUITA A DISTURBO  
	   DELL’OMEOSTASI

10.1	C efalea attribuita ad ipossia e/o ipercapnia
	 10.1.1 Cefalea da elevata altitudine
	 10.1.2 Cefalea attribuita a viaggio aereo
	 10.1.3 Cefalea da immersione
	 10.1.4 Cefalea da apnee nel sonno

10.2	C efalea da dialisi

10.3	C efalea attribuita ad ipertensione arteriosa
	 10.3.1 Cefalea attribuita a feocromocitoma
	 10.3.2 Cefalea attribuita a crisi ipertensiva 		
		        senza encefalopatia ipertensiva 
	 10.3.3 Cefalea attribuita ad encefalopatia  
		        ipertensiva 

	 10.3.4 Cefalea attribuita a pre-eclampsia  
		        o eclampsia 
	 10.3.5 Cefalea attribuita a disreflessia 		
		        autonomica  

10.4	C efalea attribuita ad ipotiroidismo

10.5	C efalea attribuita a digiuno

10.6	C efalea cardiaca 

10.7	C efalea attribuita ad altri disturbi
         dell’omeostasi
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10. Cefalea attribuita a disturbo 
dell’omeostasi

Introduzione
I meccanismi sottostanti i diversi sottotipi di 10. 
Cefalea attribuita a disturbo dell’omeostasi sono vari. 
Ciononostante è possibile stabilire i seguenti cri-
teri diagnostici generali, applicabili nella maggior 
parte dei casi:
A. Cefalea che soddisfi il criterio C 
B. È stato diagnosticato un disturbo dell’omeostasi 

noto per essere in grado di causare una cefalea 
C. Evidenza di un rapporto di causalità dimostrato 

da almeno uno dei seguenti: 
1.	 la cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale con l’esordio del disturbo dell’omeostasi 
2.	 uno o entrambi dei seguenti:

a)	 la cefalea è significativamente peggiorata 
in parallelo al peggioramento del distur-
bo dell’omeostasi 

b)	 la cefalea è significativamente migliorata 
dopo la risoluzione del disturbo dell’o-
meostasi 

3.	 la cefalea ha caratteristiche tipiche per il di-
sturbo dell’omeostasi 

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
dell’ICHD-3.

10.1 Cefalea attribuita ad ipossia e/o 
ipercapnia
Criteri diagnostici:
A.	Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C 
B.	 Esposizione a condizioni di ipossia e/o di iper-

capnia 
C.	 Evidenza di una causalità dimostrata da alme-

no uno dei seguenti: 
1.	  la cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale all’esposizione 
2.	 uno o entrambi dei seguenti:

a)	 la cefalea è significativamente peggiorata 
in parallelo all’incrementata esposizione 
all’ipossia e/o all’ipercapnia 

b)	 la cefalea è significativamente migliorata 
in parallelo al miglioramento dell’ipossia 
e/o dell’ipercapnia 

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
dell’ICHD-3. 

10.1.1 Cefalea da elevata altitudine
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea che soddisfi il criterio C 

B.	 Ha avuto luogo un’ascensione ad un’altitudine 
superiore ai 2500 m 

C.	 Evidenza di un rapporto di causalità dimostra-
to da almeno due dei seguenti: 
1.	 la cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale con l’ascesa
2.	 uno o entrambi dei seguenti:

a)	 la cefalea è significativamente peggiorata 
in parallelo alla prosecuzione dell’ascesa 

b)	 la cefalea è risolta entro 24 ore dopo la 
discesa sotto i 2500 m 

3.	 la cefalea ha almeno due delle 3 seguenti ca-
ratteristiche:
a)	 localizzazione bilaterale 
b)	 intensità lieve o moderata 
c)	 aggravata dall’esercizio, dal movimento, 

dallo sforzo, dalla tosse e/o dal piegarsi
D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

dell’ICHD-3. 

Commento: 
La 10.1.1 Cefalea da elevata altitudine è una frequen-
te complicanza della scalata ad alta quota, che si 
verifica in più del 30% degli alpinisti. Fattori di ri-
schio includono una storia di 1. Emicrania, una bas-
sa saturazione arteriosa di ossigeno, un alto grado 
percepito di sforzo e un’introduzione di liquidi al 
di sotto dei 2 litri nelle 24 ore. 
La maggior parte dei casi di 10.1.1 Cefalea da eleva-
ta altitudine risponde ad analgesici semplici come 
il paracetamolo (acetaminofene) o l’ibuprofene. 
Tuttavia, il male da montagna acuto (mountain 
sickness-AMS) consiste di almeno una cefalea mo-
derata, in combinazione con uno o più dei seguenti
sintomi: nausea, anoressia, fatica, fotofobia,capogiri 
e disturbi del sonno. Acetazolamide (125 mg due 
o tre volte al giorno) e steroidi possono ridurre la 
suscettibilità alla AMS. Altre strategie preventive 
includono 2 giorni di acclimatazione prima di af-
frontare un esercizio strenuo ad altitudini elevate, 
l’assunzione di notevoli quantità di liquidi e l’a-
stensione dall’alcol.

10.1.2 Cefalea attribuita a viaggio aereo
Criteri diagnostici: 
A.	Almeno due episodi di cefalea che soddisfino il 

criterio C 
B.	 Il paziente sta viaggiando in aeroplano
C.	 Evidenza di un rapporto di causalità dimostra-

to da almeno due dei seguenti: 
1.	 la cefalea si è sviluppata esclusivamente du-

rante il volo
2.	 uno o entrambi dei seguenti:

a)	 la cefalea è peggiorata in relazione tem-
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porale con l’ascesa dopo il decollo e/o la 
discesa prima dell’atterraggio dell’aero-
plano 

b)	 la cefalea è migliorata spontaneamente 
entro 30 minuti dal termine dell’ascesa o 
della discesa dell’aereo 

3.	 la cefalea è di forte intensità con almeno due 
delle tre seguenti caratteristiche:
a)	 localizzazione unilaterale 
b)	 localizzazione orbitofrontale (può verifi-

carsi una diffusione parietale)
c)	 a stilettate o trafittiva (può essere presen-

te anche pulsazione)
D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

dell’ICHD-3. 

Commento: 
La 10.1.2 Cefalea attribuita a viaggio aereo si verifica 
durante l’atterraggio in più dell’85% dei pazienti. 
Un’alternanza di lato tra i diversi voli si verifica in 
circa il 10% dei casi. Una congestione nasale, una 
sensazione di congestione del volto o lacrimazione 
possono verificarsi ipsilateralmente, ma questi so-
no stati descritti in meno del 5% dei casi. 
Deve essere esclusa la presenza di una patologia a 
carico dei seni paranasali.

10.1.3 Cefalea da immersione 

Criteri diagnostici: 
A.	Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C 
B.	 Entrambi i seguenti: 

1.	 il paziente si è immerso ad una profondità 
maggiore di 10 m 

2.	 non vi è evidenza di malattia da decompres-
sione 

C.	 Evidenza di un rapporto di causalità dimostra-
to da almeno uno dei seguenti: 
1.	 la cefalea si è sviluppata durante l’immersio-

ne 
2.	 uno o entrambi dei seguenti:

a)	 la cefalea è peggiorata continuando l’im-
mersione

b)	 uno dei seguenti: 
(i)	 la cefalea si è risolta spontaneamente 

entro 3 giorni dal termine dell’immer-
sione 

(ii)	la cefalea è cessata entro 1 ora dal trat-
tamento con ossigeno 100%

3.	 almeno uno dei seguenti sintomi di intossi-
cazione da CO2:
a)	 confusione mentale 
b)	 sensazione di testa leggera
c)	 incoordinazione motoria 
d)	 dispnea 
e)	 arrossamento del volto

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
dell’ICHD-3. 

Commento: 
Vi è qualche evidenza che l’ipercapnia in assen-
za di ipossia sia associata alla cefalea. Il migliore 
esempio clinico è la 10.1.3 Cefalea da immersione. 
L’ipercapnia (PCO2 arteriosa >50 mmHg) è rico-
nosciuta come causa di rilassamento della musco-
latura liscia dei vasi cerebrali, con conseguente 
vasodilatazione e aumento della pressione intra-
cranica. L’anidride carbonica può accumularsi in 
un sommozzatore che intenzionalmente trattiene 
il respiro in modo intermittente (skip breathing) in 
un errato tentativo di risparmiare aria, o mantiene 
un respiro superficiale per minimizzare le varia-
zioni della spinta idrostatica nei passaggi stretti di 
un relitto o di una grotta. I sommozzatori possono 
anche ipoventilare non intenzionalmente quando 
una muta stretta o un giubbotto di compensazione 
per galleggiamento limitano l’espansibilità della 
gabbia toracica, o quando la ventilazione è inade-
guata in risposta allo sforzo fisico. Lo sforzo fisico 
eccessivo incrementa il tasso di produzione di CO2 
di oltre dieci volte, determinando un transitorio 
incremento della PCO2 a più di 60 mmHg. La ce-
falea da immersione di solito si intensifica durante 
la fase di decompressione dell’immersione o alla 
risalita in superficie.

10.1.4 Cefalea da apnee nel sonno
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea presente al risveglio dal sonno e che 

soddisfi il criterio C 
B.	 Sono state diagnosticate apnee nel sonno (indi-

ce di apnea/ipopnea1 ≥5) 
C.	 Evidenza di un rapporto di causalità dimostra-

to da almeno due dei seguenti: 
1.	 la cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale con l’esordio delle apnee nel sonno
2.	 uno o entrambi dei seguenti:

a)	 la cefalea è peggiorata in parallelo con il 
peggioramento delle apnee nel sonno 

b)	 la cefalea è significativamente migliorata 
o regredita in parallelo al miglioramento 
o la risoluzione delle apnee nel sonno 

3.	 la cefalea ha almeno una delle seguenti tre 
caratteristiche:
a)	 ricorre per >15 giorni al mese 
b)	 tutti i seguenti: 

(i)	 localizzazione bilaterale 
(ii)	qualità compressiva
(iii) non accompagnata da nausea, fotofo-

bia o fonofobia 
c)	 si risolve entro 4 ore 
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D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
dell’ICHD-3. 

Nota:
1.	 L’indice apnea-ipopnea è calcolato dividendo il numero di 

eventi apneici per il numero di ore di sonno (5-15/ore=lieve; 
15-30 ore=moderato; >30/ore=grave). 

Commento: 
La 10.1.4 Cefalea da apnee nel sonno sembra essere 
meno frequente e di più lunga durata di quanto 
precedentemente ritenuto. Una diagnosi definiti-
va richiede una polisonnografia notturna. Sebbe-
ne la cefalea mattutina sia significativamente più 
comune in pazienti con apnee nel sonno rispetto 
alla popolazione generale, la cefalea presente al 
risveglio è un sintomo aspecifico che si verifica in 
una varietà di disturbi cefalalgici primari e secon-
dari, in altri disturbi respiratori correlati al sonno 
diversi dalle apnee nel sonno (per es., sindrome di 
Pickwick, broncopneumopatia cronica ostruttiva) 
e in altri disturbi del sonno primari quali i movi-
menti periodici delle gambe durante il sonno. 
Non è chiaro se il meccanismo della 10.1.4 Cefalea 
da apnee nel sonno sia correlato all’ipossia, all’iper-
capnia o al disturbo del sonno.

10.2 Cefalea da dialisi 
Criteri diagnostici:
A.	Almeno 3 episodi di cefalea acuta che soddisfi-

no il criterio C
B.	 Il paziente è in emodialisi
C.	 Evidenza di un rapporto di causalità dimostra-

to da almeno due dei seguenti: 
1.	 ciascun episodio di cefalea si è sviluppato 

durante una sessione di emodialisi
2.	 uno o entrambi dei seguenti:

a)	 ciascun episodio di cefalea è peggiorato 
durante la sessione emodialitica 

b)	 ciascuno episodio di cefalea è risolto entro 
72 ore dal termine della sessione dialitica

3.	 gli episodi di cefalea cessano completamente 
dopo un trapianto renale riuscito ed il termi-
ne della emodialisi

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
dell’ICHD-3.

Commento:
La 10.2 Cefalea da dialisi comunemente si presenta 
in associazione all’ipotensione e alla sindrome da 
squilibrio da dialisi. Tale sindrome può iniziare 
con cefalea e poi progredire fino all’ottundimen-
to e infine al coma, con o senza crisi epilettiche. È 
relativamente rara e si può evitare modificando i 
parametri della dialisi.

Bassi livelli di magnesio ed elevati livelli di sodio 
possono essere fattori di rischio per lo sviluppo 
della 10.2 Cefalea da dialisi.
Dal momento che la caffeina è rapidamente rimos-
sa dalla dialisi, si deve considerare la 8.3.1 Cefalea 
da sospensione di caffeina nei pazienti che ne consu-
mano elevate quantità.

10.3 Cefalea attribuita ad 
ipertensione arteriosa
Criteri diagnostici:
A.	Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B.	 È stata dimostrata una ipertensione definita co-

me una pressione sistolica ≥180 mmHg e/o una 
pressione diastolica ≥120 mmHg

C.	 Evidenza di un rapporto di causalità dimostra-
to da uno o entrambi dei seguenti: 
1.	 la cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale con l’esordio dell’ipertensione
2.	 uno o entrambi dei seguenti:

a)	 la cefalea è significativamente peggiorata 
in parallelo al peggioramento dell’iper-
tensione 

b)	 la cefalea è significativamente migliora-
ta in concomitanza con il miglioramento 
dell’ipertensione

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
dell’ICHD-3. 

Commento: 
Un’ipertensione arteriosa cronica lieve (140-
159/90-99 mmHg) o moderata (160-179/100-109 
mmHg) non sembra causare cefalea. Se un’iperten-
sione moderata non predisponga affatto alla cefa-
lea rimane materia di discussione, ma vi è qualche 
evidenza a supporto. Il monitoraggio ambulato-
riale della pressione arteriosa in pazienti con iper-
tensione arteriosa lieve o moderata non ha mostra-
to alcuna relazione convincente tra le fluttuazioni 
circadiane della pressione arteriosa e la presenza o 
assenza di cefalea.

10.3.1 Cefalea attribuita a feocromocitoma
Criteri diagnostici:
A.	Episodi distinti e ricorrenti di cefalea di breve 

durata che soddisfi il criterio C
B.	 È stato dimostrato un feocromocitoma

1.	 Evidenza di un rapporto di causalità dimo-
strato da almeno due dei seguenti: gli episo-
di di cefalea sono iniziati in relazione tem-
porale allo sviluppo del feocromocitoma o 
hanno portato alla sua scoperta 
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2.	 uno o entrambi i:
a)	 singoli episodi di cefalea sviluppano in 

relazione temporale con l’improvviso ri-
alzo della pressione arteriosa

b)	 singoli episodi di cefalea regrediscono in 
relazione temporale con la normalizza-
zione della pressione arteriosa

3.	 la cefalea è accompagnata da almeno uno 
dei seguenti: 
a)	 sudorazione
b)	 palpitazioni
c)	 ansia 
d)	 pallore 

4.	 la cefalea recede completamente dopo la ri-
mozione del feocromocitoma 

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
dell’ICHD-3. 

Commento:
La 10.3.1 Cefalea attribuita a feocromocitoma si veri-
fica come una cefalea parossistica nel 51-80% dei 
pazienti con feocromocitoma. È spesso di forte in-
tensità, frontale o occipitale e in genere descritta 
sia come pulsante che come costante in qualità. 
Un’importante caratteristica della cefalea è la sua 
breve durata: meno di 15 minuti nel 50% e meno di 
1 ora nel 70% dei pazienti. 
I sintomi associati includono apprensione e/o an-
sia, spesso con un senso di morte imminente, tre-
more, disturbi visivi, dolore addominale o toraci-
co, nausea, vomito e occasionalmente parestesie. 
Il volto può diventare pallido o arrossato durante 
l’attacco.
La diagnosi di feocromocitoma è stabilita dalla 
dimostrazione di un’aumentata escrezione di ca-
tecolamine o di metaboliti delle catecolamine, e 
può essere usualmente garantita dall’analisi di un 
campione di urine delle 24 ore quando il paziente 
è iperteso o sintomatico. 

10.3.2 Cefalea attribuita a crisi ipertensiva 
senza encefalopatia ipertensiva
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea che soddisfi il criterio C
B.	 Entrambi i seguenti: 

1.	 si sta verificando una crisi ipertensiva1 
2.	 non vi sono caratteristiche cliniche o altre 

evidenze di encefalopatia ipertensiva
C.	 Evidenza di un rapporto di causalità dimostra-

to da almeno due dei seguenti: 
1.	 la cefalea si è sviluppata durante la crisi iper-

tensiva 
2.	 uno o entrambi dei seguenti:

a)	 la cefalea è peggiorata in parallelo all’in-
cremento della pressione 

b)	 la cefalea è significativamente migliorata 
o si è risolta in parallelo al miglioramento 
o alla risoluzione della crisi ipertensiva 

3.	 la cefalea ha almeno una delle seguenti tre 
caratteristiche: 
a)	 localizzazione bilaterale
b)	 qualità pulsante
c)	 precipitata dall’attività fisica 

D.	Non meglio inquadrata da un’altra diagnosi 
dell’ICHD-3. 

Nota: 
1. 	Una crisi ipertensiva è definita come un incremento parossi-

stico della pressione sistolica (fino a ≥180 mmHg) e/o diasto-
lica (fino a ≥120 mmHg).

Codificata altrove: 
10.3.1 Cefalea attribuita a feocromocitoma 

Commento: 
Un’ipertensione parossistica può verificarsi in 
associazione con una disfunzione dei riflessi dei 
barorecettori (dopo endoarterectomia carotidea o 
successiva ad irradiazione del collo) o in pazienti 
con tumori delle cellule enterocromaffini. 

10.3.3 Cefalea attribuita ad encefalopatia 
ipertensiva
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea che soddisfi il criterio C
B.	 È stata diagnosticata una encefalopatia iperten-

siva 
C.	 Evidenza di un rapporto di causalità dimostra-

to da almeno due dei seguenti: 
1.	 la cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale con l’esordio dell’encefalopatia iperten-
siva 

2.	 uno o entrambi dei seguenti:
a)	 la cefalea è significativamente peggiorata 

in parallelo al peggioramento dell’ence-
falopatia ipertensiva 

b)	 la cefalea è significativamente migliorata 
o si è risolta in parallelo al miglioramento 
o alla risoluzione dell’encefalopatia iper-
tensiva 

3.	 la cefalea ha almeno due delle seguenti tre 
caratteristiche: 
a)	 dolore diffuso
b)	 qualità pulsante
c)	 aggravata dall’attività fisica

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
dell’ICHD-3. 

Commento: 
L’encefalopatia ipertensiva si presenta con un per-
sistente rialzo della pressione arteriosa a ≥180/120 
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mmHg con almeno due dei seguenti sintomi: con-
fusione, riduzione del livello di coscienza, distur-
bi visivi (diversi da quelli tipici dell’aura emicra-
nica) che includono un’amaurosi e convulsioni. 
Si ritiene che l’encefalopatia ipertensiva possa 
presentarsi quando la vasocostrizione cerebrale 
compensatoria non può più contrastare l’iperper-
fusione cerebrale che si instaura in presenza di un 
aumento della pressione. Nel momento in cui vie-
ne sopraffatto il meccanismo fisiologico di autore-
golazione del flusso ematico, la permeabilità endo-
teliale aumenta e si verifica edema cerebrale. Alla 
risonanza magnetica questo è spesso più evidente 
a livello della sostanza bianca parieto-occipitale.
Sebbene l’encefalopatia ipertensiva in pazienti con 
ipertensione arteriosa cronica sia di solito accom-
pagnata ad un aumento della pressione arteriosa 
diastolica >120 mmHg e da un grado III o IV di 
retinopatia ipertensiva (classificazione di Keith-
Wagner), individui precedentemente normotesi 
possono sviluppare segni di encefalopatia con 
valori di pressione arteriosa <160/100 mmHg. La 
retinopatia ipertensiva può non essere presente al 
momento della manifestazione clinica.
Qualsiasi causa di ipertensione può condurre a una 
encefalopatia ipertensiva. La cefalea attribuita ad 
encefalopatia ipertensiva dovrebbe essere codifica-
ta come 10.3.3 Cefalea attribuita ad encefalopatia iper-
tensiva, indipendentemente dalla causa sottostante. 

10.3.4 Cefalea attribuita a pre-eclampsia o 
eclampsia 
Criteri diagnostici:
A. 	Cefalea, in una donna che è incinta o è nel puer-

perio (fino a 4 settimane postpartum), che sod-
disfi il criterio C

B. 	È stata diagnosticata una pre-eclampsia o una 
eclampsia

C. 	Evidenza di un rapporto di causalità dimostra-
to da almeno due dei seguenti: 
1.	 la cefalea si è sviluppata in relazione tem-

porale con l’esordio della pre-eclampsia o 
dell’eclampsia 

2.	 uno o entrambi dei seguenti:
a)	 la cefalea è significativamente peggiorata 

in parallelo al peggioramento della pre-
eclampsia o eclampsia 

b)	 la cefalea è significativamente migliorata 
o si è risolta in parallelo al miglioramen-
to o alla risoluzione della pre-eclampsia o 
dell’eclampsia

3.	 la cefalea ha almeno due delle seguenti tre 
caratteristiche: 
a)	 localizzazione bilaterale

b)	 qualità pulsante
c)	 aggravata dall’attività fisica

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
dell’ICHD-3.

Commento:
La pre-eclampsia e l’eclampsia sembrano coinvol-
gere una potente risposta infiammatoria materna, 
con una vasta attività immunologica sistemica. La 
placenta sembra essere essenziale per il loro svi-
luppo, sebbene delle pubblicazioni di casi clinici 
indichino che la eclampsia può verificarsi nel puer-
perio come pure durante la gravidanza. 
La pre-eclampsia e l’eclampsia sono malattie multi-
sistemiche che si manifestano in varie forme. La lo-
ro diagnosi richiede ipertensione (>140/90 mmHg) 
documentata da due misurazioni della pressione 
arteriosa distanziate di almeno 4 ore, o un incre-
mento della pressione diastolica ≥15 mmHg o della 
pressione sistolica ≥30 mmHg, accoppiate ad una 
escrezione urinaria di proteine >0,3 g nelle 24 ore. 

10.3.5 Cefalea attribuita a disreflessia 
autonomica 	  
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea ad esordio improvviso, che soddisfi il 

criterio C
B.	 Presenza di una lesione del midollo spinale e 

disregolazione autonomica documentata da un 
incremento parossistico al di sopra del livello 
basale della pressione sistolica ≥30 mmHg e/o 
della pressione diastolica ≥20 mmHg

C.	 Evidenza di un rapporto di causalità dimostra-
to da almeno due dei seguenti: 
1.	 la cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale con l’incremento della pressione 
2.	 uno o entrambi dei seguenti:

a)	 la cefalea è significativamente peggiorata 
in parallelo all’incremento della pressio-
ne arteriosa 

b)	 la cefalea è significativamente migliorata 
o si è risolta in parallelo al decremento 
della pressione arteriosa 

3.	 la cefalea ha almeno due delle seguenti quat-
tro caratteristiche: 
a)	 forte intensità 
b)	 qualità martellante o pulsante
c)	 accompagnata da diaforesi cranica fino al 

livello della lesione midollare 
d)	 scatenata da riflessi vescicali o intestinali

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
dell’ICHD-3. 

Commento: 
Il periodo dal danno del midollo spinale all’esor-
dio della disreflessia autonomica è variabile ed è 
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stato riportato da 4 giorni a 15 anni. Dato che la 
disreflessia autonomica può essere una condizione 
mortale, il suo pronto riconoscimento e un’adegua-
ta gestione sono vitali. Tipicamente, la 10.3.5 Cefa-
lea attribuita a disreflessia autonomica è una cefalea 
ad esordio improvviso, di forte intensità, accom-
pagnata da diversi altri sintomi e segni clinici che 
includono un incremento della pressione arteriosa, 
un’alterata frequenza cardiaca e diaforesi cranial-
mente al livello del danno midollare. Questi sono 
scatenati da stimoli nocivi o non nocivi, usualmen-
te di origine viscerale (distensione vescicale, infe-
zioni del tratto urinario, distensione intestinale o 
occlusione, procedure urologiche, ulcera gastrica e 
altri) ma anche di origine somatica (ulcere da pres-
sione, unghia incarnita, ustioni, trauma o procedu-
re diagnostiche chirurgiche o invasive). 	  

10.4 Cefalea attribuita ad 
ipotiroidismo 
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea che soddisfi il criterio C
B.	 È stato dimostrato un ipotiroidismo 
C.	 Evidenza di un rapporto di causalità dimostra-

to da almeno due dei seguenti: 
1.	 la cefalea si è sviluppata in relazione tem-

porale con l’esordio dell’ipotiroidismo o ha 
portato alla sua scoperta 

2.	 uno o entrambi dei seguenti:
a)	 la cefalea è significativamente peggiorata 

in parallelo al peggioramento dell’ipoti-
roidismo 

b)	 la cefalea è significativamente migliorata 
o si è risolta in parallelo con il migliora-
mento o la risoluzione dell’ipotiroidismo 

3.	 la cefalea ha almeno una delle seguenti tre 
caratteristiche: 
a)	 localizzazione bilaterale 
b)	 qualità non pulsante 
c)	 costante nel tempo 

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
dell’ICHD-3.

Commento:
È stato stimato che circa il 30% dei pazienti con 
ipotiroidismo sia affetto da 10.4 Cefalea attribuita ad 
ipotiroidismo. Il meccanismo sottostante non è chia-
ro. Vi è una prevalenza nel sesso femminile e spes-
so una storia di emicrania nell’infanzia. La cefalea 
non è associata né a nausea né a vomito.
 In presenza di ipotiroidismo, la cefalea può anche 
essere una manifestazione di un adenoma ipofisa-
rio (codificata come 7.4.3 Cefalea attribuita a iper- o 
iposecrezione ipotalamica o ipofisaria). 

10.5 Cefalea attribuita a digiuno
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea diffusa che non soddisfi i criteri di 1. 

Emicrania o di uno qualsiasi dei suoi sottotipi 
ma che soddisfi il criterio C

B.	 Il paziente ha digiunato per ≥ 8 ore 
C.	 Evidenza di rapporto di causalità dimostrato 

da entrambi i seguenti: 
1.	 la cefalea si è sviluppata durante il digiuno 
2.	 la cefalea è significativamente migliorata do-

po l’assunzione di cibo
D.	Non meglio spiegata da un’altra diagnosi 

dell’ICHD-3.

Commento:
La 10.5 Cefalea attribuita a digiuno è significativa-
mente più comune nei soggetti con una precedente 
storia di cefalea. Anche se la tipica cefalea attribu-
ita a digiuno è diffusa, non pulsante e di intensità 
da lieve a moderata, in coloro che hanno una pre-
cedente storia di emicrania, la cefalea può essere si-
mile a 1.1 Emicrania senza aura. Se i criteri di questo 
disturbo sono soddisfatti, la cefalea dovrebbe esse-
re codificata di conseguenza (essendo il digiuno un 
fattore precipitante). La probabilità che la cefalea si 
sviluppi come risultato del digiuno aumenta con 
la durata del digiuno. Tuttavia, la 10.5 Cefalea attri-
buita a digiuno non sembra essere correlata alla du-
rata del sonno, alla sospensione dell’assunzione di 
caffeina o all’ipoglicemia. Sebbene la cefalea possa 
insorgere in condizioni di disfunzione cerebrale in-
dotta dall’ipoglicemia, non vi sono evidenze con-
clusive che suggeriscono un rapporto di causalità. 
La 10.5 Cefalea attribuita a digiuno può insorgere in 
assenza di ipoglicemia, l’ipoglicemia indotta da in-
sulina non precipita la cefalea in soggetti affetti da 
emicrania e la cefalea non fa parte dei disturbi ri-
feriti dai pazienti che giungono al Pronto Soccorso 
con ipoglicemia sintomatica.

10.6 Cefalea cardiaca 
Criteri diagnostici:
A.	Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B.	 È stata dimostrata una ischemia miocardica 

acuta 
C.	 Evidenza di un rapporto di causalità dimostra-

to da almeno due dei seguenti: 
1.	 la cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale con l’esordio dell’ischemia miocardica 
acuta 

2.	 uno o entrambi dei seguenti:
a)	 la cefalea è significativamente peggiorata 

in parallelo al peggioramento dell’ische-
mia miocardica 
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b)	 la cefalea è significativamente migliorata 
o si è risolta in parallelo con il migliora-
mento o la risoluzione dell’ischemia mio-
cardica

3.	 la cefalea ha almeno una delle seguenti quat-
tro caratteristiche: 
a)	 intensità da moderata a forte 
b)	 accompagnata da nausea 
c)	 non accompagnata da fotofobia o fonofo-

bia 
d)	 aggravata dallo sforzo

4.	 la cefalea è alleviata dalla nitroglicerina o dai 
suoi derivati

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
dell’ICHD-3. 

Commento: 
La diagnosi deve includere un’accurata documen-
tazione della cefalea e della simultanea ischemia 
miocardica durante prove da sforzo o con radio-
nuclidi. Comunque è stata descritta una 10.6 Ce-
falea cardiaca che si presenta a riposo. Il mancato 
riconoscimento e la non corretta diagnosi di 10.6 
Cefalea cardiaca può condurre a gravi conseguen-
ze. Pertanto è di fondamentale importanza dif-
ferenziare questo disturbo da 1.1 Emicrania senza 
aura, in particolare perché farmaci vasocostrittori 
(per es., triptani o derivati dell’ergot) trovano in-
dicazione nel trattamento dell’emicrania, ma sono 
controindicati nei pazienti con malattia ischemica 
cardiaca. Entrambi i disturbi possono produrre 
un dolore cefalico di forte intensità accompagna-
to da nausea ed entrambi possono essere scatenati 
dall’esercizio fisico. Una cefalea simil-emicranica 
può essere indotta da farmaci utilizzati per il trat-
tamento dell’angina, come la nitroglicerina. 

10.7 Cefalea attribuita ad altri 
disturbi dell’omeostasi 
Criteri diagnostici:
A.	Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B.	 È stato diagnosticato un disturbo dell’omeosta-

si, oltre quelli descritti sopra, noto per essere in 
grado di indurre cefalea

C.	 Evidenza di un rapporto di causalità dimostra-
to da uno o entrambi dei seguenti: 
1.	 la cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale con l’esordio del disturbo dell’omeostasi 
2.	 uno o entrambi dei seguenti:

a)	 la cefalea è significativamente peggiorata 
in parallelo al peggioramento del distur-
bo dell’omeostasi

b)	 la cefalea è significativamente miglio-
rata o si è risolta in parallelo con il mi-

glioramento o la risoluzione del disturbo 
dell’omeostasi

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
dell’ICHD-3. 

Commento: 
Sebbene siano state proposte relazioni tra cefalea 
e una varietà di malattie sistemiche e metaboliche, 
non è stata effettuata una valutazione sistematica 
di queste relazioni e non vi è sufficiente evidenza 
per formulare criteri diagnostici operativi.
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capitolo 11

Cefalea o dolori facciali 
attribuiti a disturbi di cranio, 

collo, occhi, orecchie, naso, seni 
paranasali, denti, bocca o altre 

strutture facciali o craniche
 

   11. Cefalea o dolori facciali attribuiti  
	 a disturbi di cranio, collo, occhi, 
	o recchie, naso, seni paranasali, 
	de nti, bocca o altre strutture 
	f acciali o craniche

11.1 Cefalea attribuita a disturbi del cranio

11.2	 Cefalea attribuita a disturbi del collo
	  11.2.1 Cefalea cervicogenica
	  11.2.2 Cefalea attribuita a tendinite 			
		     retrofaringea
	 11.2.3 Cefalea attribuita a distonia 			 
		      craniocervicale

11.3 Cefalea attribuita a disturbi oculari
	  11.3.1 Cefalea attribuita a glaucoma acuto
	  11.3.2 Cefalea attribuita a vizi di rifrazione
	  11.3.3 Cefalea attribuita ad eteroforia o 		
          	     eterotropia (strabismo latente  
		       o manifesto)
	 11.3.4 Cefalea attribuita a disturbi flogistici  
		      dell’occhio
	 11.3.5 Cefalea attribuita a trocleite

11.4	 Cefalea attribuita a disturbi dell’orecchio

11.5	 Cefalea attribuita a disturbi del naso e dei 		
	  seni paranasali
	  11.5.1 Cefalea attribuita a rinosinusite acuta
	  11.5.2 Cefalea attribuita a rinosinusite cronica 	
		       o ricorrente

11.6 Cefalea attribuita a disturbi dei denti e 		
	  delle arcate dentarie

11.7	 Cefalea attribuita a disturbi dell’articolazione  
	  temporomandibolare (ATM)

11.8 Cefalea o dolore facciale attribuiti a tendinite 	
	  inserzionale del muscolo stiloideo (flogosi  
	  del legamento stiloideo)

11.9	 Cefalea attribuita ad altri disturbi di cranio, 	
	  collo, occhi, orecchie, naso, seni paranasali, 	
	  denti, bocca o altre strutture facciali  
	  o craniche
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11. Cefalea o dolori facciali 
attribuiti a disturbi di cranio, 
collo, occhi, orecchie, naso, seni 
paranasali, denti, bocca o altre 
strutture facciali o craniche

11.1	Cefalea attribuita a disturbi del 
cranio
Criteri diagnostici:
A.	Qualunque cefalea che soddisfi i criteri C
B.	 Segni clinici, laboratoristici e/o neuroradiologi-

ci di un disturbo o di una lesione delle ossa del 
cranio che sia dimostrata essere causa di cefalea

C.	 Evidenza del rapporto di causa-effetto dimo-
strato da almeno due dei seguenti criteri:
1.	 la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con l’esordio del disturbo o con 
la comparsa di una lesione delle ossa del 
cranio 

2.	 uno od entrambi i seguenti criteri:
a)	 la cefalea peggiora in modo significativo 

parallelamente al peggioramento del di-
sturbo o della lesione ossea del cranio

b)	 la cefalea migliora parallelamente al mi-
glioramento del disturbo o della lesione 
ossea del cranio

3.	 la cefalea è aggravata dall’applicazione di 
una pressione in corrispondenza della lesio-
ne ossea del cranio

4. la cefalea è localizzata in corrispondenza del-
la sede della lesione ossea del cranio 

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

11.2 Cefalea attribuita a disturbi del 
collo
11.2.1 Cefalea cervicogenica
Criteri diagnostici:
A.	Qualunque cefalea che soddisfi i criteri C
B. Segni clinici, laboratoristici e/o radiologici di 

una malattia o di una lesione del rachide cer-
vicale o dei tessuti molli del collo che sia dimo-
strata essere causa di cefalea

C. Evidenza del rapporto di causa-effetto dimo-
strato da almeno due dei seguenti criteri:
1.	 la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con l’esordio del disturbo o con la 
comparsa della lesione cervicale

2.	 la cefalea migliora o scompare parallelamen-
te al miglioramento o alla remissione del di-
sturbo o della lesione cervicale

3.	 la motilità del collo si riduce e la cefalea peg-
giora con manovre provocative

4.	 abolizione della cefalea dopo blocco diagno-
stico di una struttura cervicale o di un nervo 
che ad essa si distribuisce

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

11.2.2 Cefalea attribuita a tendinite 
retrofaringea
Criteri diagnostici:
A.	Qualunque cefalea che soddisfi i criteri C
B.	 Tendinite retrofaringea evidenziata alle indagi-

ni neuroradiologiche da edema dei tessuti mol-
li prevertebrali del rachide cervicale

C.	 Evidenza del rapporto di causa-effetto dimo-
strato da almeno due dei seguenti criteri:
1.	 la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con l’esordio della tendinite re-
trofaringea

2.	 uno od entrambi i seguenti criteri:
a)	 la cefalea peggiora in modo significativo 

parallelamente alla progressione della 
tendinite retrofaringea

b)	 la cefalea migliora o scompare parallela-
mente al miglioramento o alla risoluzio-
ne della tendinite retrofaringea 

3.	 la cefalea si accentua con la flessione all’in-
dietro del capo, la rotazione del capo e/o la 
deglutizione

4.	 dolorabilità a livello dei processi trasversi 
delle prime tre vertebre cervicali

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

11.2.3 Cefalea attribuita a distonia 
craniocervicale
Criteri diagnostici:
A.	Dolore al collo con irradiazione nucale che sod-

disfi i criteri C
B.	 La distonia craniocervicale è dimostrata dalla 

presenza di movimenti anormali o dalla posi-
zione viziata del collo o della testa come conse-
guenza dell'iperattività muscolare

C.	 Evidenza del rapporto di causa-effetto dimo-
strato da almeno due dei seguenti criteri:
1. la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con l’esordio della distonia cra-
niocervicale

2.	 la cefalea peggiora in modo significativo pa-
rallelamente alla progressione della distonia 
craniocervicale

3.	 la cefalea migliora o scompare parallelamen-
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te al miglioramento o alla risoluzione della 
distonia craniocervicale

4.	 la localizzazione della cefalea corrisponde 
alla sede del muscolo o dei muscoli distonici

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

11.3	Cefalea attribuita a disturbi 
oculari
11.3.1 Cefalea attribuita a glaucoma acuto
Criteri diagnostici:
A.	Qualunque cefalea che soddisfi i criteri C
B.	 Diagnosi di glaucoma acuto ad angolo stretto
C.	 Evidenza del rapporto di causa-effetto dimo-

strato da almeno due dei seguenti criteri:
1.	 la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con l’esordio del glaucoma
2.	 la cefalea peggiora in modo significativo pa-

rallelamente all’aggravarsi del glaucoma
3.	 la cefalea migliora o scompare parallelamen-

te al miglioramento o alla risoluzione del 
glaucoma

4.	 la sede del dolore comprende anche l’occhio 
affetto

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

11.3.2 Cefalea attribuita a vizi di rifrazione
Criteri diagnostici:
A.	Qualunque cefalea che soddisfi i criteri C
B.	 Vizio/i di rifrazione non o erroneamente cor-

retto in uno od entrambi gli occhi
C.	 Evidenza del rapporto di causa-effetto dimo-

strato da almeno due dei seguenti criteri:
1.	 la cefalea si è sviluppata e/o peggiora in 

stretta relazione temporale con la comparsa 
o il peggioramento del vizio/i di rifrazione 

2.	 la cefalea migliora significativamente dopo 
la correzione del vizio/i di rifrazione

3.	 la cefalea è aggravata dal prolungato impe-
gno visivo alla distanza o secondo l'angolo 
in cui l'acuità visiva è compromessa

4.	 la cefalea migliora significativamente quan-
do l’impegno visivo è interrotto

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

11.3.3 Cefalea attribuita ad eteroforia o 
eterotropia (strabismo latente o manifesto)
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea frontale che soddisfi i criteri C 
B.	 Strabismo documentato da almeno uno dei se-

guenti sintomi:

1.	 visione annebbiata
2.	 diplopia
3.	 difficoltà di messa a fuoco nel passaggio da 

oggetti vicini a quelli lontani e viceversa
C.	 Evidenza del rapporto di causa-effetto dimo-

strato da almeno due dei seguenti criteri:
1.	 la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con l’esordio di strabismo o ha 
portato alla sua identificazione

2.	 la cefalea migliora significativamente dopo 
correzione dello strabismo

3.	 la cefalea è aggravata dal prolungato impe-
gno visivo 

4.	 la cefalea è alleviata in seguito alla chiusura 
di un occhio e/o all’interruzione dell’impe-
gno visivo

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

11.3.4 Cefalea attribuita a disturbi flogistici 
dell’occhio
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea e dolore oculare a localizzazione pe-

riorbitaria che soddisfino i criteri C 
B.	 Segni clinici, laboratoristici e/o radiologici 

di malattia infiammatoria oculare come irite, 
uveite, ciclite, scleriti, coroiditi, congiuntiviti o 
infiammazione corneale

C.	 Evidenza del rapporto di causa-effetto dimo-
strato da almeno due dei seguenti criteri:
1.	 la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con l’esordio del disturbo oculare
2.	 uno od entrambi i seguenti:

a)	 la cefalea subisce un significativo peggio-
ramento parallelamente all’aggravarsi del 
disturbo oculare

b)	 la cefalea migliora o scompare parallela-
mente al miglioramento o alla remissione 
del disturbo oculare

3.	 uno od entrambi i seguenti:
a)	 la cefalea migliora dopo applicazione di 

anestetici topici sull’occhio
b)	 la cefalea peggiora dopo applicazione di 

una compressione sull’occhio 
4.	 in caso di disturbo oculare unilaterale, la ce-

falea è localizzata ipsilateralmente al distur-
bo stesso

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

11.3.5 Cefalea attribuita a trocleite 
(infiammazione del nervo trocleare)
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea frontale e/o periorbitale che soddisfi i 

criteri C
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B.	 Segni clinici e/o neuroradiologici di infiamma-
zione del nervo trocleare

C.	 Evidenza del rapporto di causa-effetto dimo-
strato da almeno due dei seguenti criteri:
1.	 dolore oculare unilaterale
2.	 la cefalea è aggravata dai movimenti oculari, 

in particolare dallo sguardo verso il basso e 
medialmente

3.	 la cefalea migliora in modo significativo do-
po iniezione peritrocleare di agenti anesteti-
ci locali o antinfiammatori steroidei 

4.	 in caso di trocleite unilaterale, la cefalea è lo-
calizzata ipsilateralmente al disturbo stesso

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

11.4 Cefalea attribuita a disturbi 
dell'orecchio
Criteri diagnostici:
A.	Qualunque cefalea che soddisfi i criteri C
B.	 Segni clinici, laboratoristici e/o radiologici di 

processi infettivi, lesioni neoplastiche o altri di-
sturbi irritativi di una od entrambe le orecchie 
che siano dimostrate essere causa di cefalea 

C.	 Evidenza del rapporto di causa-effetto dimo-
strato da almeno due dei seguenti criteri:
1.	 la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con l’esordio del disturbo o con la 
comparsa della lesione dell’orecchio 

2.	 uno od entrambi i seguenti:
a)	 la cefalea subisce un significativo peggio-

ramento parallelamente all’aggravarsi 
od alla progressione del disturbo o della 
lesione dell’orecchio

b)	 la cefalea migliora o scompare parallela-
mente al miglioramento o alla remissione 
del disturbo o della lesione dell’orecchio

3.	 la cefalea peggiora dopo applicazione di una 
compressione sull’orecchio/e affetto/e o 
sulle strutture periauricolari

4.	 in caso di disturbo o lesione unilaterale, la 
cefalea è localizzata ipsilateralmente allo 
stesso

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

11.5	Cefalea attribuita a disturbi del 
naso e dei seni paranasali 
11.5.1 Cefalea attribuita a rinosinusite 
acuta
Criteri diagnostici:
A.	Qualunque cefalea che soddisfi i criteri C

B.	 Segni clinici, endoscopici, neuroradiologici di 
rinosinusite acuta 

C.	 Evidenza del rapporto di causa-effetto dimo-
strato da almeno due dei seguenti criteri:
1.	 la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con l’esordio della rinosinusite
2.	 uno od entrambi i seguenti:

a)	 la cefalea subisce un significativo peggiora-
mento parallelamente all’aggravarsi della 
rinosinusite

b)	 la cefalea migliora o scompare parallela-
mente al miglioramento o alla remissione 
della rinosinusite

3.	 la cefalea peggiora dopo applicazione di una 
compressione sui seni paranasali

4.	 in caso di rinosinusite unilaterale, la cefalea 
è localizzata ipsilateralmente alla stessa

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

11.5.2 Cefalea attribuita a rinosinusite 
cronica o ricorrente
Criteri diagnostici:
A.	Qualunque cefalea che soddisfi i criteri C
B.	 Segni clinici, endoscopici, neuroradiologici di 

rinosinusite cronica o ricorrente o di altri pro-
cessi infiammatori a carico dei seni paranasali

C.	 Evidenza del rapporto di causa-effetto dimo-
strato da almeno due dei seguenti criteri:
1.	 la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con l’esordio della rinosinusite 
cronica

2.	 la cefalea aumenta e si riduce di intensità (si 
aggrava e si attenua) parallelamente all’enti-
tà della congestione sinusale, del drenaggio 
nasale e di altri sintomi correlati agli stati di 
rinosinusite cronica

3.	 la cefalea peggiora dopo applicazione di una 
compressione sui seni paranasali

4.	 in caso di rinosinusite unilaterale, la cefalea 
è localizzata ipsilateralmente alla stessa

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

11.6	Cefalea attribuita a disturbi dei 
denti e delle arcate dentarie
Criteri diagnostici:
A.	Qualunque cefalea che soddisfi i criteri C
B.	 Segni clinici e/o radiologici di un disturbo o 

di lesione di uno o più denti e/o delle arcate 
dentarie, che siano dimostrati essere causa di 
cefalea 
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C.	 Evidenza del rapporto di causa-effetto dimo-
strato da almeno due dei seguenti criteri:
1.	 la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con l’esordio del disturbo o con la 
comparsa della lesione

2.	 uno od entrambi i seguenti:
a)	 la cefalea subisce un significativo peggio-

ramento parallelamente all’aggravarsi del 
disturbo o della lesione

b)	 la cefalea migliora o scompare parallela-
mente al miglioramento o alla risoluzio-
ne del disturbo o della lesione

3.	 la cefalea peggiora dopo applicazione di una 
compressione sulla lesione

4.	 in caso di disturbo o lesione unilaterale, la 
cefalea è localizzata ipsilateralmente ad esso

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

11.7	Cefalea attribuita a disturbi 
dell’articolazione temporo-
mandibolare (ATM)
Criteri diagnostici:
A.	Qualunque cefalea che soddisfi i criteri C
B.	 Segni clinici e/o radiografici di una patologia 

dell’articolazione temporomandibolare (ATM), 
dei muscoli masticatori e/o di altre strutture 
associate 

C.	 Evidenza del rapporto di causa-effetto dimo-
strato da almeno due dei seguenti criteri:
1.	 la cefalea si è sviluppata in stretta relazio-

ne temporale con l’esordio del disturbo 
dell’ATM

2.	 uno od entrambi i seguenti:
a)	 la cefalea subisce un significativo peggio-

ramento parallelamente all’aggravarsi del 
disturbo dell’ATM

b)	 la cefalea migliora o scompare parallela-
mente al miglioramento o alla risoluzio-
ne del disturbo dell’ATM

3.	 la cefalea è scatenata o esacerbata dai movi-
menti attivi della mandibola, dai movimenti 
passivi attraverso i gradi di movimento ar-
ticolare della mandibola e/o da manovre 
scatenanti il dolore se applicate alle struttu-
re temporomandibolari, così come la digito-
pressione della capsula articolare dell’ATM 
e dei muscoli masticatori adiacenti

4.	 la cefalea, quando unilaterale, è localiz-
zata ipsilateralmente al lato del disturbo 
dell’ATM

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

11.8	Cefalea o dolore facciale 
attribuiti a tendinite inserzionale 
del muscolo stiloideo (flogosi del 
legamento stiloideo)
Criteri diagnostici:
A.	Qualsiasi forma di dolore alla testa, al collo, fa-

ringeo o facciale che soddisfi i criteri C
B.	 Segni radiografici di un allungamento inserzio-

nale calcifico del processo stiloideo 
C.	 Evidenza del rapporto di causa-effetto dimo-

strato da almeno due dei seguenti criteri:
1.	 il dolore è scatenato o aggravato dalla digi-

topressione del processo stiloideo
2.	 il dolore è scatenato o aggravato dai movi-

menti di rotazione della testa
3.	 il dolore migliora di gran lunga dopo inie-

zione nel legamento stiloideo di anestetici o 
dopo stiloidectomia

4.	 il dolore è localizzato ipsilateralmente al 
processo stiloideo infiammato

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

11.9	Cefalea attribuita ad altri 
disturbi di cranio, collo, occhi, 
orecchie, naso, seni paranasali, denti, 
bocca o altre strutture facciali o 
craniche
Criteri diagnostici:
A.	Qualunque forma di cefalea o dolore facciale 

che soddisfi i criteri C
B.	 Disturbi o lesioni di cranio, collo, occhi, orec-

chie, naso, seni paranasali, denti, bocca o altre 
strutture facciali o cervicali diverse da quelle 
elencate nei paragrafi precedenti ma che siano 
dimostrati essere causa di cefalea non ancora 
diagnosticata

C.	 Evidenza del rapporto causa-effetto dimostrato 
da almeno due dei seguenti criteri:
1.	 la cefalea e/o il dolore facciale si sono svi-

luppati in stretta relazione temporale con 
l’esordio del disturbo o con la comparsa del-
la lesione

2.	 uno od entrambi i seguenti:
a)	 la cefalea e/o il dolore facciale subiscono 

un significativo peggioramento paralle-
lamente all’aggravarsi del disturbo o del-
la lesione

b)	 la cefalea e/o il dolore facciale migliora-
no o scompaiono parallelamente al mi-
glioramento o alla risoluzione del distur-
bo o della lesione 
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3.	 la cefalea e/o il dolore facciale sono aggrava-
ti dalla digitopressione nella sede di lesione

4.	 la cefalea e/o il dolore facciale sono localiz-
zati nella stessa sede della lesione

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.
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12. Cefalea attribuita a disturbo 
psichiatrico
12.1 Cefalea attribuita a disturbo da 
somatizzazione
Criteri diagnostici:
A.	Ogni cefalea rispondente al criterio C
B.	 Diagnosi di disturbo di somatizzazione secon-

do entrambi i seguenti:
1.	 storia di molteplici disturbi fisici esorditi pri-

ma dei 30 anni di età, che non sono piena-
mente attribuibili a una condizione medica 
conosciuta e che, anche nel caso sia presente 
una patologia medica riconosciuta, non so-
no totalmente riconducibili ad essa, in base 
alla storia, all’esame clinico o a risultati di 
laboratorio.

2.	 nel corso del disturbo, tutti i seguenti:
a)	 almeno quattro sintomi dolorosi loca-

lizzati in una delle seguenti sedi: testa, 
torace, schiena, addome, articolazioni, 
arti e/o retto
oppure 

 		  che si manifestino durante una delle se-
guenti situazioni: ciclo mestruale, rap-
porti sessuali o minzione

b)	 almeno due sintomi gastrointestinali a 
carattere non doloroso (ad es. nausea, 
gonfiore, vomito non gravidico, diarrea 
e/o intolleranza a numerosi cibi)

c)	 almeno un sintomo della sfera sessuale 
a carattere non doloroso (ad es. indif-
ferenza sessuale, impotenza, irregola-
rità mestruali, eccessivo sanguinamen-
to mestruale e/o vomito per tutta la 
gravidanza)

d)	 almeno un sintomo pseudo-neurologico 
anche a carattere non doloroso (ad es. 
sintomi di conversione come difficoltà 
di coordinazione o equilibrio, paralisi o 
debolezza muscolare, difficoltà a deglu-
tire o nodo alla gola, afonia, assenza di 
minzione, allucinazioni, perdita di sensi-
bilità, visione doppia, cecità, sordità, ver-
tigini, sintomi dissociativi come amnesia, 
perdita di coscienza o svenimenti)

C.	 Evidenza di una relazione causale dimostrata 
dalla presenza di almeno uno dei seguenti:
1.	 la cefalea evolve o peggiora significativa-

mente nell’intensità in concomitanza allo 
sviluppo di altri sintomi somatici attribuiti 
al disturbo di somatizzazione.

2.	 la cefalea rimane costante o scompare in paral-
lelo all’andamento degli altri sintomi somatici 
attribuiti al disturbo di somatizzazione.

3.	 la cefalea va in remissione in parallelo alla 
remissione degli altri sintomi somatici attri-
buiti al disturbo di somatizzazione

D.	La cefalea non è meglio inquadrata da altra dia-
gnosi ICHD-3.

12.2 Cefalea attribuita a disturbo 
psicotico
Criteri diagnostici:
A.	Ogni cefalea rispondente al criterio C
B.	 Presenza di un delirio il cui contenuto riguarda 

un meccanismo che spiegherebbe la cefalea (ad 
es. il paziente crede che un qualche congegno 
che causi la cefalea sia stato impiantato nella 
sua testa, oppure crede di avere un tumore ce-
rebrale nonostante prove irrefutabili del con-
trario)

C.	 Evidenza di una relazione causale come dimo-
strato da uno o entrambi dei seguenti:
1.	 la cefalea si presenta nel contesto del delirio 

o subito dopo
2.	 la cefalea si risolve con la remissione clinica 

del delirio
D.	La cefalea non è meglio inquadrata da altra dia-

gnosi ICHD-3.
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13. Neuropatie dolorose craniche 
e altri dolori faciali

Definizione dei termini usati in questo 
capitolo1: 
Dolore: Esperienza sensoriale ed emozionale asso-
ciata a danno tissutale attuale o potenziale, o de-
scritta nei termini di un tale danno.
Dolore neuropatico: Dolore causato da lesione o ma-
lattia del sistema nervoso somatosensoriale.
Dolore neuropatico centrale: Dolore causato da lesio-
ne o malattia del sistema nervoso somatosensoria-
le centrale.
Dolore neuropatico periferico: Dolore causato da le-
sione o malattia del sistema nervoso somatosenso-
riale periferico.
Neuropatia: Alterazione funzionale o modificazione 
strutturale in uno o più nervi (in un nervo: mono-
neuropatia; in più nervi: multineuropatia; se bila-
terale e diffusa: polineuropatia). 
Il termine neuropatia non si applica alla neuroa-
prassia, alla neurotmesi, alla sezione di un nervo, 
ai disturbi transitori di un nervo dovuti a sangui-
namento, stiramento o scarica epilettica (il dolore 
attribuito a questi disturbi temporanei viene defi-
nito neurogenico).
Nevralgia: Dolore nel territorio di distribuzione di 
uno o più nervi. (Anche se nell’uso comune, so-
prattutto in Europa, tale termine spesso implica 
una qualità parossistica del dolore, l’uso di questa 
parola non dovrebbe essere riservato ai dolori pa-
rossistici).

Note:
1.	 International Association for the Study of Pain: Taxonomy. 

URL: http://www.iasp-pain.org

13.1 Nevralgia trigeminale
13.1.1. Nevralgia trigeminale classica
Criteri diagnostici:
A.	Almeno 3 attacchi di dolore faciale unilaterale 

che soddisfino i criteri B e C
B.	 Interessamento di una o più divisioni del nervo 

trigemino, senza irradiazione oltre la distribu-
zione trigeminale

C.	 Il dolore ha almeno 3 delle seguenti quattro ca-
ratteristiche:
1.	 ricorrente, in attacchi parossistici che durano 

da frazioni di secondo a 2 minuti
2.	 intensità severa
3.	 a scossa elettrica, lancinante, trafittivo o 

puntorio

4.	 precipitato da stimoli faciali innocui sul lato 
affetto1

D.	Nessun deficit neurologico evidente2

E.	 Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3

Note:
1.	 Alcuni attacchi potrebbero essere spontanei, o almeno appa-

rire tali, ma devono essercene almeno tre precipitati in tal 
modo per soddisfare questo criterio.

2.	 Un’ipoestesia o un’ipoalgesia nella regione trigeminale inte-
ressata indicano sempre un danno assonale. Quando presen-
ti, tali segni indirizzano verso una neuropatia trigeminale e 
un esteso iter diagnostico si rende necessario per escludere 
casi sintomatici. In alcuni pazienti, l’iperalgesia della regione 
dolorosa non indirizza necessariamente verso la diagnosi di 
neuropatia trigeminale, essendo esclusivamente espressione 
di un’aumentata attenzione del paziente verso il territorio 
doloroso.

Commento:
Il termine di nevralgia trigeminale classica (inve-
ce che primaria) viene utilizzato perché, sulla ba-
se dell’evidenza, la Nevralgia trigeminale classica 
(13.1.1) è dovuta a un conflitto neurovascolare, 
soprattutto da parte dell’arteria cerebellare supe-
riore. Gli esami di neuroimmagine (preferenzial-
mente la RMN) dovrebbero essere eseguiti per 
escludere cause secondarie e per dimostrare, nella 
maggior parte dei pazienti, una compressione va-
scolare del nervo trigemino.
Molti pazienti con Nevralgia trigeminale classica 
(13.1.1) ricordano l’inizio del loro dolore.
La Nevralgia trigeminale classica (13.1.1) interessa 
generalmente la seconda o la terza divisione del 
nervo trigemino. Il dolore non diffonde mai con-
trolateralmente, ma, raramente, può essere bila-
terale. Subito dopo un parossismo doloroso c’è di 
solito un periodo refrattario, in cui il dolore non 
può essere scatenato. Se molto intenso, il dolore 
spesso provoca una contrazione dei muscoli ipsi-
laterali del volto (tic doloroso). Possono anche es-
sere presenti dei lievi sintomi autonomici, come 
lacrimazione e/o arrossamento dell’occhio.
La durata degli attacchi di dolore può cambiare 
nel corso del tempo e diventare più lunga e più 
severa. Tali episodi possono determinare impac-
cio psicosociale, peggioramento significativo della 
qualità di vita e, spesso, perdita di peso corporeo. 
La maggior parte dei pazienti è asintomatica negli 
intervalli fra i parossismi. Nella sottoforma Nevral-
gia trigeminale classica con dolore faciale persistente 
(13.1.1.2) un dolore faciale di sottofondo interessa 
l’area colpita.
La Nevralgia trigeminale classica (13.1.1) può esse-
re preceduta da un periodo di dolore continuo e 
atipico, definito in letteratura come nevralgia pre-
trigeminale. 
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13.1.1.1 Nevralgia trigeminale classica, 
esclusivamente parossistica
Criteri diagnostici:
A.	Attacchi ricorrenti di dolore faciale unilaterale, 

soddisfacenti i criteri della Nevralgia trigeminale 
classica (13.1.1)

B.	 Nessun dolore faciale persistente fra gli attacchi
C.	 Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3

Commento:
La Nevralgia trigeminale classica, esclusivamente pa-
rossistica (13.1.1.1) è generalmente responsiva, al-
meno all’inizio, alla terapia farmacologica (soprat-
tutto carbamazepina o oxcarbazepina).

13.1.1.2 Nevralgia trigeminale classica con 
dolore faciale persistente
Criteri diagnostici:
A.	Attacchi ricorrenti di dolore faciale unilaterale, 

soddisfacenti i criteri della Nevralgia trigeminale 
classica (13.1.1)

B.	 Dolore faciale persistente, di intensità modera-
ta, sulla regione affetta

C.	 Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3

Commento:
La Nevralgia trigeminale classica con dolore faciale 
persistente (13.1.1.2) è stata anche definita come ne-
vralgia trigeminale atipica o, recentemente, come 
nevralgia trigeminale di tipo 2.
La sensitizzazione centrale può spiegare la persi-
stenza del dolore faciale. In tali casi, la dimostra-
zione di un conflitto neurovascolare mediante 
RMN è meno probabile. La Nevralgia trigeminale 
classica con dolore faciale persistente (13.1.1.2) rispon-
de poco sia al trattamento conservativo che a quel-
lo neurochirurgico. Meno frequentemente viene 
scatenata da stimoli innocui. 

13.1.2 Neuropatia trigeminale dolorosa
13.1.2.1 Neuropatia trigeminale dolorosa 
attribuita a Herpes zoster acuto
Criteri diagnostici:
A.	Dolore faciale e/o cranico unilaterale, di durata 

inferiore a 3 mesi e soddisfacente il criterio C 
B.	 Una o entrambe le seguenti caratteristiche:

1.	 eruzione herpetica nel territorio di una o più 
branche trigeminali

2.	 presenza del DNA del virus varicella zoster 
nel liquor cefalorachidiano, dimostrata me-
diante PCR (polymerase chain reaction)

C.	 Dimostrazione di un rapporto di causalità me-
diante la presenza di entrambe le seguenti ca-
ratteristiche:
1.	 il dolore precede l’eruzione herpetica con un 

intervallo inferiore a 7 giorni
2.	 il dolore è localizzato nel territorio di distri-

buzione della stessa divisione o delle stesse 
branche trigeminali

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commento:
L’Herpes zoster colpisce il ganglio trigeminale nel 
10-15% dei casi, con interessamento della divisio-
ne oftalmica nell’80% dei pazienti. Raramente il 
dolore può non essere seguito da un’eruzione o da 
un rash (zoster sine herpete). In tali casi la diagno-
si viene confermata dalla dimostrazione del DNA 
del virus varicella zoster nel liquor mediante PCR.
Il dolore della Neuropatia trigeminale dolorosa attri-
buita a Herpes zoster acuto (13.1.2.1) è generalmente 
urente, trafittivo/lancinante, è associato a pareste-
sie dolorose e ad allodinia.
L’herpes oftalmico può essere associato a paralisi 
del III, del IV e del VI nervo cranico. L’herpes zo-
ster è frequente nei pazienti immunocompromes-
si, con una prevalenza del 10% in quelli con linfo-
ma e del 25% in quelli con malattia di Hodgkin. 

13.1.2.2 Neuropatia trigeminale post-herpetica
Criteri diagnostici:
A.	Dolore faciale e/o cranico unilaterale, persi-

stente o ricorrente con un intervallo ≥3 mesi e 
soddisfacente il criterio C 

B.	 Storia di Herpes zoster acuto a carico di una o 
più branche trigeminali

C.	 Dimostrazione di un rapporto di causalità me-
diante la presenza di entrambe le seguenti ca-
ratteristiche:
1.	 il dolore è in relazione temporale con l’Herpes 

zoster acuto
2.	 il dolore è localizzato nel territorio di distri-

buzione della stessa divisione o delle stesse 
branche trigeminali

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commento:
La nevralgia post-herpetica ha una maggiore pre-
valenza negli anziani. 
La prima divisione trigeminale è quella più fre-
quentemente interessata nella Neuropatia trigemi-
nale post-herpetica (13.1.2.2), tuttavia anche la secon-
da e la terza divisione possono essere coinvolte. Il 
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dolore è tipicamente urente e si associa a prurito. 
Il prurito nelle aree affette può essere molto im-
portante ed estremamente fastidioso. Nel territo-
rio coinvolto si osservano generalmente anomalie 
sensitive e allodinia. Possono essere presenti cro-
ste pallide o rosee, esito dell’eruzione herpetica.

13.1.2.3 Neuropatia trigeminale post-
traumatica
Criteri diagnostici:
A.	Dolore faciale e/o orale soddisfacente il criterio 

C
B.	 Storia di evento traumatico1 identificabile a 

carico del nervo trigemino, con evidenti segni 
positivi (iperalgesia, allodinia) e/o negativi 
(ipoestesia, ipoalgesia) di disfunzione trigemi-
nale

C.	 Dimostrazione di un rapporto di causalità me-
diante la presenza di entrambe le seguenti ca-
ratteristiche:
1.	 il dolore è localizzato nello stesso territorio 

di distribuzione trigeminale
2.	 il dolore si è sviluppato in un intervallo di 

3-6 mesi dall’evento traumatico.
D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

Note:
1.	 L’evento traumatico può essere meccanico, chimico, termico 

o causato da radiazioni.

Commento:
Per quanto riguarda la durata, il dolore può essere 
continuo, parossistico o anche misto. Dopo danno 
postgangliare causato da irradiazione, la neuropa-
tia può apparire dopo più di 3 mesi.

13.1.2.4 Neuropatia trigeminale dolorosa 
attribuita a placca di Sclerosi Multipla (SM)
Criteri diagnostici:
A.	Dolore cranico e/o faciale con le caratteristiche 

della Nevralgia trigeminale classica (13.1.1) con o 
senza dolore faciale persistente, ma non neces-
sariamente unilaterale

B.	 La Sclerosi Multipla (SM) è stata diagnosticata
C.	 Una placca di SM che interessi la radice trige-

minale è stata dimostrata dalla RMN o da esa-
mi neurofisiologici standard (registrazione del 
blink reflex o dei potenziali evocati trigeminali) 
che siano suggestivi di malfunzionamento 
nel nervo trigeminale o dei nervi trigeminali 
affetto/i

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commento:
Gli studi disponibili indicano che circa il 7% dei 
pazienti con SM ha una sindrome simile alla Ne-
vralgia trigeminale classica (13.1.1). Tuttavia, i sinto-
mi della nevralgia trigeminale raramente rappre-
sentano le manifestazioni cliniche d’esordio della 
malattia.
I sintomi della Neuropatia trigeminale dolorosa at-
tribuita a placca di Sclerosi Multipla (SM) (13.1.2.4) 
sono più frequentemente bilaterali rispetto a quelli 
della Nevralgia trigeminale classica (13.1.1).
I pazienti con Neuropatia trigeminale dolorosa at-
tribuita a placca di Sclerosi Multipla (SM) (13.1.2.4) 
hanno minore probabilità di trarre beneficio dal 
trattamento farmacologico rispetto a quelli con 
Nevralgia trigeminale classica (13.1.1).

13.1.2.5 Neuropatia trigeminale dolorosa 
attribuita a lesione occupante spazio
Criteri diagnostici:
A.	Dolore cranico e/o faciale con le caratteristiche 

della Nevralgia trigeminale classica (13.1.1) con o 
senza dolore faciale persistente, soddisfacente 
il criterio C

B.	 Una lesione occupante spazio, a contatto con 
il nervo trigeminale affetto, è stata dimostrata 
dagli esami di neuroimmagine

C.	 Il dolore si è sviluppato dopo il contatto fra la 
lesione ed il nervo trigeminale o ha portato alla 
sua scoperta

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commento:
I pazienti con Neuropatia trigeminale dolorosa at-
tribuita a lesione occupante spazio (13.1.2.5) hanno 
segni sensitivi evidenti clinicamente o anomalie 
neurofisiologiche.

13.1.2.6 Neuropatia trigeminale dolorosa 
attribuita ad altri disordini
Criteri diagnostici:
A.	Dolore cranico e/o faciale con le caratteristiche 

della Nevralgia trigeminale classica (13.1.1) con o 
senza dolore faciale persistente, ma non neces-
sariamente unilaterale

B.	 È stato diagnosticato un disordine, diverso da 
quelli descritti sopra ma in grado di causare 
una neuropatia trigeminale dolorosa

C.	 Il dolore si è sviluppato dopo l’inizio del disor-
dine o ha portato alla sua scoperta

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.
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13.2 Nevralgia glossofaringea
Criteri diagnostici:
A.	Almeno 3 attacchi di dolore unilaterale soddi-

sfacente i criteri B e C
B.	 Il dolore è localizzato nella parte posteriore del-

la lingua, nella fossa tonsillare, nella faringe, 
dietro l’angolo mandibolare e/o nell’orecchio

C.	 Il dolore ha almeno 3 delle seguenti 4 caratteri-
stiche:
1.	 attacchi parossistici ricorrenti di durata va-

riabile da pochi secondi a 2 minuti
2.	 intensità severa
3.	 lancinante, trafittivo o puntorio
4.	 scatenato dalla deglutizione, dalla tosse, dal 

parlare o dallo sbadiglio
D.	Nessun evidente deficit neurologico
E.	 Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

Commento:
Il dolore della Nevralgia glossofaringea (13.2) viene 
percepito nel territorio di distribuzione delle bran-
che auricolare e faringea del nervo vago e in quello 
delle branche del nervo glossofaringeo. Sensazioni 
spiacevoli nelle aree interessate possono precede-
re il suo pieno sviluppo di un intervallo variabile 
da settimane a diversi mesi. 
La Nevralgia glossofaringea (13.2) è meno severa 
della Nevralgia trigeminale classica (13.1.1), ma può 
essere sufficientemente invalidante per il paziente 
da causare perdita di peso. I due disordini posso-
no anche presentarsi insieme. 
Raramente, gli attacchi di dolore possono essere 
associati a sintomi vagali, come tosse, rinolalia, 
sincope e/o bradicardia. Alcuni Autori hanno 
proposto una distinzione fra i sottotipi faringeo, 
otalgico e vagale della nevralgia ed hanno sugge-
rito l’uso del termine nevralgia vasoglossofaringea 
quando il dolore sia accompagnato da asistolia, 
convulsioni e sincope. 
Le neuroimmagini possono dimostrare una com-
pressione neurovascolare del nervo glossofarin-
geo. Ci sono anche singole descrizioni di neuropa-
tia glossofaringea secondaria, causata da trauma 
cervicale, sclerosi multipla, tumori tonsillari o 
regionali, tumori dell’angolo ponto-cerebellare e 
malformazione di Arnold-Chiari.
La Nevralgia glossofaringea (13.2) è generalmente 
responsiva, almeno inizialmente, alla terapia far-
macologica, specialmente agli antiepilettici. È sta-
to anche suggerito che l’applicazione di anestetici 
locali sulla tonsilla o sulla parete faringea possa 
prevenire gli attacchi per alcune ore.

13.3 Nevralgia del nervo intermedio 
(nervo faciale)
13.3.1 Nevralgia del nervo intermedio classica
Criteri diagnostici:
A. Almeno tre attacchi di dolore unilaterale che 

soddisfino i criteri B e C
B.	 Il dolore è localizzato nel canale uditivo, talvol-

ta irradiato alla regione parieto-occipitale
C.	 Il dolore ha almeno tre delle seguenti quattro 

caratteristiche:
1. ricorre in attacchi parossistici che durano da 

pochi secondi a minuti
2. intensità severa 
3. lancinante, trafittivo, pungente
4. scatenato dalla stimolazione di un’area gril-

letto nella parete posteriore del canale uditi-
vo e/o della regione periauricolare

D. 		Nessun deficit neurologico evidente
E. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

Commento:
Disturbi della lacrimazione, salivazione e/o del 
gusto talvolta si associano al dolore della Nevralgia 
del nervo intermedio classica (13.1.1). In ragione della 
complessa e sovrapposta innervazione dell’orec-
chio esterno, derivante dal nervo trigemino (ner-
vo auricolotemporale), faciale (nervo intermedio), 
glossofaringeo, vago e secondo nervo cranico, 
l’attribuzione della nevralgia ad un singolo nervo 
può non essere facile in questa regione del corpo, 
se uno specifico conflitto neurovascolare non è 
evidente. 
Il dolore della Nevralgia del nervo intermedio classica 
(13.3.1 ) può dare conseguenze psicopatologiche e 
compromettere significativamente la qualità della 
vita. 

13.3.2 Neuropatia del nervo intermedio 
attribuita ad Herpes zoster
Criteri diagnostici:
A.	Dolore faciale unilaterale che soddisfi il criterio C
B.	 Eruzione herpetica dell’orecchio e/o della mu-

cosa orale nel territorio del nervo intermedio
C.	 Evidenza di un rapporto causale dimostrato da 

entrambe le seguenti condizioni:
1.	 il dolore ha preceduto l’eruzione herpetica 

di meno di 7 giorni
2.	 il dolore è localizzato nel territorio del nervo 

intermedio
D.	Caratteristiche cliniche di paresi faciale periferica
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E.	 Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commento:
La più frequente causa di neuropatia secondaria 
del nervo intermedio è l’Herpes zoster. Sono stati 
descritti molti rari casi secondari ad altre patolo-
gie quali la compressione neurovascolare e ci sono 
rari casi familiari associati a nevralgia occipitale. 
Nella sindrome di Ramsay Hunt, le lesioni da 
zoster nell’orecchio o nella mucosa orale associate 
a paresi faciale sono patognomoniche, ma la de-
scrizione originale si associa a sintomi addizionali 
quali vertigini, tinnitus, disturbi uditivi e nausea. 
La neuropatia secondaria del nervo intermedio 
attribuita ad Herpes zoster (13.3.2) dovrebbe es-
sere trattata con cortisone ed acyclovir appena 
possibile. 

13.4 Nevralgia occipitale
Criteri diagnostici:
A.	Dolore unilaterale o bilaterale che soddisfi i cri-

teri B ed E
B.	 Il dolore è localizzato nella distribuzione del 

grande, piccolo e/o terzo nervo occipitale
C.	 Il dolore ha due delle seguenti tre caratteristiche:

1.	 ricorrente in attacchi parossistici di durata 
da pochi secondi a minuti

2.	 intensità severa
3.	 lancinante, penetrante o trafittivo

D.	Il dolore è associato con entrambe le seguenti 
caratteristiche:

1.	 disestesia e/o allodinia durante una in-
nocua stimolazione dello scalpo e/o dei 
capelli

2.	 una o entrambe le seguenti caratteristi-
che:
1.	 dolenzia sulle branche del nervo affet-

te
2.	 zone grilletto all’emergenza del nervo 

grande occipitale o nell’area di distri-
buzione di C2

E.	 Il dolore è attenuato temporaneamente dal 
blocco anestetico locale del nervo affetto

F.	 Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commento:
Il dolore della Nevralgia occipitale (13.4), può rag-
giungere l’area fronto-orbitaria attraverso le con-
nessioni interneuronali trigemino-cervicali nei nu-
clei spinali trigeminali. 
La Nevralgia occipitale (13.4) deve essere distinta 
dal dolore occipitale riferito originante dalle arti-

colazioni atlanto-assiale o dalle faccette articolari 
superiori o dalle zone grilletto dolenti dei muscoli 
del collo o delle loro inserzioni. 

13.5 Neurite ottica
Criteri diagnostici:
A. Cefalea unilaterale o bilaterale che soddisfi il 

criterio C
B. Evidenze cliniche, elettrofisiologiche, radiologi-

che e/o laboratoristiche confermano la presen-
za di neurite ottica

C. Rapporto di causalità dimostrato da entrambe 
le seguenti condizioni:
1.	 relazione temporale tra lo sviluppo della ce-

falea e la neurite ottica
2.	 la cefalea ha una o entrambe le seguenti ca-

ratteristiche:
a)	 localizzata in sede retro-orbitaria, orbita-

ria, frontale e/o temporale
b)	 aggravata dai movimenti dell’occhio

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commento:
La Neurite ottica (13.5) è spesso una manifestazio-
ne di sclerosi multipla. Il dolore può precedere la 
compromissione della visione. Dati clinici ripor-
tano che la prevalenza della cefalea nella neurite 
ottica è del 90%.
C’è un’alta incidenza (90%) di dolore associato a 
movimento oculare quando c’è il potenziamento 
di un’area orbitaria alla RMN cranica, ed un’alta 
probabilità (70%) di nessun dolore in assenza di 
potenziamento.

13.6 Cefalea attribuita a paralisi 
ischemica di un nervo oculomotore
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea unilaterale che soddisfi il criterio C
B.	 Reperti clinici e radiologici che confermano 

una paralisi ischemica di un nervo oculomotore
C.	 Rapporto causale dimostrato da entrambe le se-

guenti condizioni:
1. cefalea sviluppata in relazione temporale con 

la paralisi del nervo motore
2. la cefalea è localizzata intorno al sopracciglio 

ed all’occhio omolaterale 
D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

Commento:
La maggior parte delle paralisi dei nervi oculomo-
tori sono dolorose, a prescindere dalla presenza di 
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diabete. La cefalea attribuita a paralisi ischemica 
di un nervo oculomotore può verificarsi prima o 
contemporaneamente alla comparsa di diplopia.
Il dolore è più frequente nei pazienti con parali-
si del III nervo, meno nelle paralisi del VI nervo 
e abbastanza frequente in caso di paralisi del IV 
nervo.

13.7 Sindrome di Tolosa-Hunt
Criteri diagnostici:
A.	Dolore unilaterale che soddisfi il criterio C
B.	 Entrambi i seguenti:

1. infiammazione granulomatosa del seno ca-
vernoso, della fessura orbitaria superiore 
o dell’orbita, dimostrata tramite risonanza 
magnetica nucleare o biopsia

2. paresi di uno o più tra III, IV e/o VI nervo 
cranico omolaterale

C. Rapporto di causalità dimostrato da entrambe 
le seguenti condizioni:
1. la cefalea ha preceduto la paresi del III, IV 

e/o VI nervo cranico di non più di 2 settima-
ne o si è sviluppata in concomitanza 

2. la cefalea è localizzata intorno all’occhio o al 
sopracciglio omolaterale

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commento:
Sono stati riportati casi di Sindrome di Tolosa-Hunt 
(13.5) con addizionale coinvolgimento del V nervo 
cranico (comunemente la prima branca), del nervo 
ottico, del VII e del VIII nervo cranico. L’innerva-
zione simpatica della pupilla è occasionalmente 
coinvolta. 
La sindrome, in alcuni casi sottoposti a biopsia, 
risulta causata da materiale granulomatoso nel 
seno cavernoso, nella fessura orbitaria superiore o 
nell’orbita.
È richiesta particolare attenzione nell’escludere 
altre cause di oftalmoplegia dolorosa come tumo-
ri, vasculiti, meningiti basali, sarcoidosi o diabete 
mellito. Il dolore e la paresi della sindrome di To-
losa-Hunt si risolvono quando è trattata adeguata-
mente con corticosteroidi.

13.8 Sindrome paratrigeminale 
oculosimpatica (di Raeder)
Criteri diagnostici:
A. Cefalea costante ed unilaterale che soddisfi il 

criterio C

B.	 Evidenza radiologica di una patologia sotto-
stante della fossa cranica media o dell’arteria 
carotide omolaterale

C.	 Rapporto causale dimostrato da entrambe le se-
guenti condizioni:
	1.		la cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale con l’inizio della patologia sottostante
	2.		la cefalea ha una o entrambe delle seguenti 

caratteristiche 
a)	 localizzata nel territorio di innervazione 

della branca oftalmica del nervo trige-
mino, con o senza diffusione alla branca 
mascellare

b)	 peggiorata dal movimento degli occhi
D.	Sindrome di Horner omolaterale
E.	 Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

Commento:
La descrizione originale della Sindrome paratrige-
minale oculosimpatica di Raeder (13.8) era utile per-
ché il coinvolgimento delle fibre simpatiche oculo-
papillari indicava una lesione nella fossa cranica 
media. È considerata come un classico esempio 
di metodologia clinico-anatomica dell’inizio del 
XX secolo. Mentre è ancora oggetto di dibattito se 
debba essere o meno utilizzato il termine sindro-
me di Raeder, la sindrome dolorosa di Horner è 
ancora considerata da alcuni Autori un’utile indi-
cazione diagnostica di una lesione in fossa cranica 
media o di dissecazione carotidea. 	

13.9 Neuropatia oftalmoplegica 
dolorosa ricorrente
Criteri diagnostici:
A.	Almeno due attacchi che soddisfino il criterio B
B.	 Cefalea unilaterale accompagnata da paralisi 

ipsilaterale di uno, due o tutti e tre i nervi ocu-
lomotori

C.	 Esclusione tramite opportune indagini di lesioni 
orbitarie, parasellari o in fossa cranica posteriore

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3

Commento:
La vecchia ed inappropriata terminologia di emi-
crania oftalmoplegica non è più in uso perché que-
sta sindrome non è emicranica, ma piuttosto una 
neuropatia dolorosa ricorrente.
Dati recenti suggeriscono che la cefalea può svilup-
parsi fino a 14 giorni prima della paresi oculomo-
toria. La RMN mostra un potenziamento dopo ga-
dolinio o ispessimento del nervo. Il trattamento con 
corticosteroidi può dare beneficio in alcuni pazienti. 
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13.10 Sindrome della bocca urente 
(Burning mouth syndrome) 
Criteri diagnostici:
A.	Dolore orale che soddisfi i criteri B e C
B.	 Dolore ricorrente per più di 2 ore al giorno per 

3 mesi
C.	 Il dolore ha entrambe le seguenti caratteristi-

che:
1.	 urente
2.	 percepito superficialmente sulla mucosa 

orale
D.	La mucosa orale risulta normale all’ispezione 

ed all’esame clinico inclusi i test di sensibilità 
E.	 Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3

Commento:
Il dolore della Sindrome della bocca urente (13.10) 
è generalmente bilaterale e fluttuante in intensi-
tà. La sede più comunemente coinvolta è la pun-
ta della lingua. Soggettiva secchezza delle fauci, 
disestesia ed alterazioni del gusto possono essere 
presenti.
C’è un alta prevalenza di donne in menopausa 
ed alcuni studi mostrano una comorbidità con di-
sturbi psicosociali e psichiatrici. Studi laboratori-
stici e radiologici mostrano anomalie nel sistema 
nervoso centrale e periferico.
La Sindrome della bocca urente secondaria a distur-
bi locali (candidosi, lichen, iposalivazione) o si-
stemici (iatrogena, anemia, deficienza di vitamina 
B12 o acido folico, sindrome di Sjögren, diabete) è 
ancora materia di dibattito. Le correnti evidenze 
non ne permettono l’inclusione neanche in Ap-
pendice. 

13.11 Dolore faciale idiopatico 
persistente (DFIP)
Criteri diagnostici:
A.	Dolore faciale e/o orale che soddisfi i criteri B 

e C
B.	 Ricorrenza quotidiana per più di due ore al 

giorno per più di tre mesi
C.	 Il dolore ha entrambe le seguenti caratteristiche:

1. scarsamente localizzato e non associabile alla 
distribuzione di un nervo periferico

2. sordo, indefinito, tormentoso
D.	L’esame clinico neurologico è normale
E.	 Una causa odontoiatrica è stata esclusa con ap-

propriate indagini
F.	 Non meglio inquadrato da altra diagnosi 

ICHD-3

Commento:
Un’ampia varietà di termini sono usati per descri-
vere il Dolore faciale idiopatico persistente (13.11), ma 
è molto spesso descritto come sordo, indefinito e 
tormentoso. Può avere esacerbazioni trafittive ed 
è aggravato dallo stress. Il dolore può essere de-
scritto come profondo o superficiale. Con il tempo 
può diffondere ad una più ampia area della regio-
ne craniocervicale.
Il Dolore faciale idiopatico persistente (13.11) può es-
sere in comorbidità con altre condizioni dolorose, 
quali dolori cronici diffusi e sindrome del colon 
irritabile. In aggiunta, mostra una elevata comor-
bidità psichiatrica e di disabilità psicosociale.
Sembra esistere un continuum dal dolore faciale 
persistente idiopatico indotto da traumi insigni-
ficanti alla neuropatia trigeminale dolorosa post-
traumatica (13.1.2.3), causata da chiari insulti al 
nervo periferico. Il Dolore faciale persistente idiopa-
tico (13.11) può originare da atti chirurgici minori 
o ferite al volto, mascella, denti o gengive, ma per-
siste dopo la guarigione della noxa iniziale e sen-
za alcuna dimostrabile causa locale. Tuttavia, test 
psicofisici e neurofisiologici possono dimostrare 
anomalie sensoriali.
Il termine odontalgia atipica è stato applicato ad 
un dolore continuo in uno o più denti o in una ta-
sca dentaria dopo un’estrazione, in assenza di cau-
se odontoiatriche. Si pensa sia una sottoforma del 
Dolore faciale idiopatico persistente (13.11), sebbene 
più localizzato, con età media di esordio più bassa 
e rapporto tra i generi più bilanciato. In base alla 
storia del trauma, l’odontalgia atipica può anche 
essere una sottoforma della Neuropatia trigeminale 
post-traumatica (13.1.2.3). 
Queste sottoforme, se esistono, non sono state 
sufficientemente studiate per proporre dei criteri 
diagnostici.

13.12 Dolore neuropatico centrale
13.12.1 Dolore neuropatico centrale 
attribuito a Sclerosi Multipla (SM)
Criteri diagnostici:
A. Dolore faciale e/o cefalico che soddisfi il crite-

rio C
B.	 Diagnosi di Sclerosi Multipla con dimostrazio-

ne neuroradiologica di lesioni demielinizzanti 
a carico del tronco encefalico o delle proiezioni 
ascendenti dei nuclei trigeminali 

C.	 Il dolore si è sviluppato in relazione temporale 
alla lesione demielinizzante o ha portato alla 
sua scoperta

D.	Non meglio inquadrato da altra diagnosi 
ICHD-3
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Commento:
Anomalie sensitive non dolorose (generalmente 
disestesia ma anche ipoestesia, anestesia, ipoal-
gesia, parestesia, etc..) possono coesistere con il 
dolore nel dolore neuropatico centrale attribuito a 
Sclerosi Multipla. Il dolore può essere parossistico 
come nella neuropatia trigeminale dolorosa attri-
buita a Sclerosi Multipla, oppure continuo.

13.12.2 Dolore centrale post-ictus
Criteri diagnostici:
A. dolore faciale o cefalico che soddisfi il criterio C
B. ictus ischemico o emorragico
C. rapporto causale dimostrato da entrambe le se-

guenti condizioni:
1.	 il dolore si è sviluppato entro 6 mesi dallo 

stroke
2.	 evidenza radiologica (generalmente RMN) 

di lesione vascolare in sede appropriata
D.	Non meglio inquadrato da altra diagnosi 

ICHD-3

Commento:
Il Dolore centrale post-ictus (13.12.2) è attribuito a le-
sioni delle proiezioni ascendenti dei nuclei trigemi-
nali. Le vie spino-talamiche cervicali ed il proces-
samento corticale possono anche giocare un ruolo 
significativo. Di conseguenza i sintomi possono 
anche coinvolgere il tronco e gli arti del lato affetto.
Il dolore craniocervicale che segue una lesione ta-
lamica è parte di una emisindrome. Con lesioni 
midollari laterali il dolore emifaciale può svilup-
parsi isolatamente, ma è più spesso accompagnato 
da emidisestesia controlaterale. 
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14. Altri disturbi cefalalgici

14.1 Cefalea non classificata altrove
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea con caratteristiche specifiche che ne 

suggeriscono l’identità diagnostica
B.	 Non soddisfa i criteri per alcuno dei disturbi 

descritti in precedenza.

14.2 Cefalea non specificata
Criteri diagnostici:
A.	La cefalea è o è stata presente
B.	 Non sono disponibili informazioni sufficienti 

per collocare tale cefalea in uno dei livelli di 
questa classificazione.
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A1. Emicrania

A1.1 Emicrania senza aura
A1.1.1 Emicrania senza aura mestruale pura
Criteri diagnostici
A.	Attacchi, in una donna mestruata1, che soddisfino 

i criteri per 1.1 Emicrania senza aura ed il criterio B
B.	 Evidenza documentata e prospetticamente 

registrata di almeno tre cicli consecutivi che 
confermi che gli attacchi si verificano esclusi-
vamente nei giorni 1+2 (cioè giorni da -2 a +3)2 
delle mestruazioni1 in almeno due di tre cicli 
mestruali ed in nessun altro periodo del ciclo. 

Note:
1.	 Per gli scopi della ICHD-3 beta, la mestruazione è conside-

rata il sanguinamento endometriale derivante sia dal norma-
le ciclo mestruale, sia dalla sospensione dei progestinici eso-
geni, come in caso di terapia contraccettiva orale combinata 
o di terapia ormonale sostitutiva ciclica.

2.	 Il primo giorno delle mestruazioni corrisponde al giorno 1 e 
il giorno precedente è il giorno -1; non c’è giorno 0.

A1.1.2 Emicrania senza aura correlata alle 
mestruazioni
Criteri diagnostici
A.	Attacchi, in una donna mestruata1, che soddi-

sfino i criteri per 1.1 Emicrania senza aura ed il 
criterio B

B.	 Evidenza documentata e prospetticamente re-
gistrata di almeno tre cicli consecutivi che con-
fermi che gli attacchi si verificano nei giorni 1+2 
(cioè dai giorni da -2 a +3)2 delle mestruazioni1 
in almeno due di tre cicli mestruali ed anche in 
altri periodi del ciclo. 

Note:
1.	 Per gli scopi della ICHD-3beta, la mestruazione è considera-

ta il sanguinamento endometriale derivante sia dal normale 
ciclo mestruale, sia dalla sospensione dei progestinici esoge-
ni, come in caso di terapia contraccettiva orale combinata o 
di terapia ormonale sostitutiva ciclica.

2.	 Il primo giorno delle mestruazioni corrisponde al giorno 1 e 
il giorno precedente è il giorno -1; non c’è giorno 0.

A1.1.3 Emicrania senza aura priva di 
periodismo mestruale
Criteri diagnostici:
A.	Attacchi, in una donna mestruata1, che soddi-

sfino i criteri per 1.1 Emicrania senza aura ed il 
criterio B

B.	 Gli attacchi non soddisfano il criterio B per A1.1.1 
Emicrania senza aura mestruale pura o A1.1.2 Emi-
crania senza aura correlata alle mestruazioni.

Note:
1.	 Per gli scopi della ICHD-3 beta, la mestruazione è conside-

rata il sanguinamento endometriale derivante sia dal norma-

le ciclo mestruale, sia dalla sospensione dei progestinici eso-
geni, come in caso di terapia contraccettiva orale combinata 
o di terapia ormonale sostitutiva ciclica.

A1.2 Emicrania con aura (criteri 
alternativi) 
Criteri diagnostici alternativi:
A. Almeno 2 attacchi che soddisfino i criteri B e C
B. Uno o più dei seguenti sintomi dell’aura com-

pletamente reversibili:
1.	 visivi
2.	 sensitivi
3.	 parola e/o linguaggio
4.	 motori
5.	 del tronco encefalo 
6.	 retinici 

C. Almeno tre delle sei seguenti caratteristiche:
1.	 almeno un sintomo dell’aura si sviluppa 

gradualmente in >5 minuti
2.	 due o più sintomi dell’aura si verificano in 

successione 
3.	 ogni singolo sintomo dura 5-60 min1

4.	 almeno un sintomo dell’aura è unilaterale2

5.	 almeno un sintomo dell’aura è positivo3

6.	 l’aura è accompagnata, o seguita entro 60 
minuti, da cefalea

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Note:
1.	 Qualora, ad esempio, si presentino tre sintomi durante 

un’aura, la durata massima accettabile è di 3x60 minuti. I 
sintomi motori possono durare fino a 72 ore.

2. 	L’afasia è da considerarsi sintomo unilaterale, mentre la di-
sartria può esserlo o no.

3. 	Fosfeni, punture di spillo e formicolio sono sintomi positivi 
dell’aura.

A1.2.1 Emicrania con aura tipica (criteri 
alternativi)
Criteri diagnostici alternativi:
A. Almeno 2 attacchi che soddisfino i criteri B e C
B. Aura caratterizzata da sintomi visivi, sensitivi 

e/o della parola/linguaggio, ognuno comple-
tamente reversibile, in assenza di sintomi mo-
tori, del tronco encefalo o retinici. 

C. Almeno tre delle sei seguenti caratteristiche
1. almeno un sintomo dell’aura si sviluppa gra-

dualmente in >5 minuti
2. due o più sintomi dell’aura si verificano in 

successione 
3. ogni singolo sintomo di aura dura 5-60 minuti1

4. almeno un sintomo dell’aura è unilaterale2

5. almeno un sintomo dell’aura è positivo3

6. l’aura è accompagnata, o seguita entro 60 mi-
nuti, da cefalea
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D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Note:
1.	 Qualora, ad esempio, si presentino tre sintomi durante 

un’aura, la durata massima accettabile è di 3x60 minuti. I 
sintomi motori possono durare fino a 72 ore.

2. 	L’afasia è da considerarsi sintomo unilaterale, mentre la di-
sartria può esserlo o no.

3. 	Fosfeni, punture di spillo e formicolio sono sintomi positivi 
dell’aura.

A1.3 Emicrania cronica (criteri 
alternativi) 
Criteri diagnostici alternativi:
A. Cefalea (di tipo tensivo e/o di tipo emicranico) 

per ≥15 giorni al mese per ≥3 mesi, che soddisfi 
i criteri B e C

B. Cefalea che si manifesta in un paziente che ab-
bia avuto almeno cinque attacchi che soddisfi-
no i criteri B-D per 1.1 Emicrania senza aura e/o i 
criteri B e C per 1.2 Emicrania con aura 

C.	 Cefalea che per ≥8 giorni al mese per >3 mesi soddi-
sfi uno qualsiasi dei punti seguenti:
1. criteri C e D per 1.1 Emicrania senza aura
2. criteri B e C per 1.2 Emicrania con aura
3. criteri A e B per 1.5 Probabile emicrania

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

A1.3.1 Emicrania cronica con periodi liberi 
dal dolore 
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea che soddisfi i criteri per 1.3 Emicrania 

cronica ed il sottostante criterio B
B.	 Cefalea intervallata da periodi liberi da dolore 

di durata >3 ore per ≥5 giorni al mese che non 
siano attribuiti a trattamento farmacologico.

A1.3.2 Emicrania cronica con dolore 
continuo
Criteri diagnostici:
A. Cefalea che soddisfi i criteri per 1.3 Emicrania 

cronica ed il sottostante criterio B
B. Cefalea non intervallata da periodi liberi da do-

lore di durata >3 ore per ≥5 giorni al mese a 
meno che essi non siano dovuti a trattamento 
farmacologico.

A1.4 Complicanze dell’emicrania
A1.4.5 Stato di aura emicranica 
Criteri diagnostici:
A. Emicrania che soddisfi i criteri per 1.2 Emicrania 

con aura o uno dei suoi sottotipi

B. Almeno due episodi di aura al giorno per ≥3 
giorni.

Commento:
Altri disturbi neurologici quali ad esempio la sin-
drome di vasocostrizione cerebrale reversibile, la 
sindrome da encefalopatia posteriore reversibile e 
la dissecazione arteriosa debbono essere esclusi da 
indagini appropriate.

A1.6 Sindromi episodiche 
che possono essere associate 
all’emicrania
A1.6.4 Colica infantile 
Criteri diagnostici:
A. Episodi ricorrenti di irritabilità, agitazione o 

pianto che si manifestano in neonati dalla na-
scita fino ai 4 mesi di età, che soddisfino il cri-
terio B

B. Entrambe le seguenti condizioni:
1.	 episodi di durata ≥3 ore al giorno
2.	 episodi che si manifestano ≥3 giorni a setti-

mana per ≥3 settimane
C. Non attribuito ad altro disturbo.

Commento:
Le coliche infantili affliggono un neonato su cin-
que, ma è necessario escludere ritardi nell’accre-
scimento.
Neonati affetti da coliche hanno maggiore proba-
bilità di sviluppare in futuro 1.1 Emicrania senza 
aura o 1.2 Emicrania con aura. È stato riscontrato 
che madri affette da 1.Emicrania sono 2.5 volte più 
soggette ad avere bambini con coliche infantili ri-
spetto a madri non emicraniche. Per i padri affetti 
da 1. Emicrania il rischio di avere figli con coliche 
è raddoppiato.

A1.6.5 Emiplegia alternante dell’infanzia 
Criteri diagnostici:
A. Emiplegia ad attacchi ricorrenti, con alternanza 

tra i due lati del corpo, che soddisfi i criteri B 
e C

B. Esordio prima dei 18 mesi di vita
C. Almeno un altro fenomeno parossistico (come 

gli accessi tonici, le posture distoniche, i movi-
menti coreoatetosici, il nistagmo o altre anoma-
lie dell’oculomozione e/o disturbi autonomici) 
si associa agli attacchi di emiplegia o insorge 
indipendentemente

D. Evidenza di deficit mentale e/o neurologico
E. Non attribuita ad altra condizione o patologia.
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Commento:
Si tratta di una condizione eterogenea che include 
vari disturbi neurodegenerativi. Una correlazio-
ne con l’emicrania è suggerita su basi cliniche ma 
non può essere esclusa la possibilità che si tratti 
di un’insolita forma di epilessia. È probabile che 
almeno il 70% dei casi di malattia siano dovuti a 
mutazioni nel gene ATP1A3 (che codifica la sub 
unità α3 della sodio-potassio [Na+/K+] ATPasi) . 

A1.6.6 Emicrania vestibolare 
Criteri diagnostici:
A. Almeno cinque episodi che soddisfino i criteri 

C e D
B. Storia attuale o pregressa di 1.1 Emicrania senza 

aura o 1.2 Emicrania con aura1

C. Sintomi vestibolari2 di intensità moderata o gra-
ve3, di durata compresa tra 5 minuti e 72 ore4

D. Almeno il 50% degli episodi si associa ad alme-
no due delle seguenti tre caratteristiche5:
1.	 Cefalea con almeno due delle seguenti quat-

tro caratteristiche:
a)	 localizzazione unilaterale
b)	 qualità pulsante del dolore
c)	 intensità moderata o grave
d)	 aggravamento nel corso di attività fisica 

di routine
2.	 fotofobia e fonofobia6

3.	 aura visiva7

E.	 Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3 o ad altro disturbo vestibolare8.

Note:
1.	 Codificare anche la diagnosi relativa all’emicrania di base
2:	 I sintomi vestibolari, come definiti dalla Bárány Society’s 

Classification of Vestibular Symptoms, che siano qualifican-
ti per la diagnosi di A1.6.6 Emicrania vestibolare, includono:

	 a) vertigine spontanea:
i)	 vertigine interna (falsa sensazione di essere in movi-

mento);
ii) vertigine esterna (falsa sensazione che l’ambiente cir-

costante stia ruotando o ondeggiando);
	 b) vertigine posizionale, che si manifesta in seguito a cam-

biamento di posizione del capo;
	 c) vertigine visivamente indotta, scatenata da uno stimolo 

visivo in movimento complesso o di grandi dimensioni; 
	 d) vertigine indotta da movimenti del capo, che si manifesta 

durante movimenti della testa;
	 e) sensazione di instabilità con nausea, indotta da movi-

menti del capo (la sensazione di instabilità è caratterizzata 
da una sensazione di alterato orientamento spaziale; altre 
forme di instabilità non sono per il momento incluse nella 
classificazione dell’emicrania vestibolare).

3.	 I sintomi vestibolari vengono considerati moderati quando 
interferiscono ma non impediscono lo svolgimento delle 
normali attività quotidiane e gravi quando è impossibile 
proseguire le normali attività quotidiane.

4.	 La durata degli episodi è estremamente variabile. Il 30% cir-
ca dei pazienti riferisce episodi della durata di minuti, il 30% 
ha attacchi che durano ore ed un altro 30% lamenta attacchi 
che perdurano per diversi giorni. Il rimanente 10% ha attac-
chi che durano soltanto secondi, che tendono a manifestarsi 

ripetutamente durante movimenti del capo o stimolazione vi-
siva, oppure dopo variazioni della posizione del capo. In tali 
pazienti la durata dell’episodio viene definita come il periodo 
totale durante il quale si ripetono questi attacchi brevi. All’al-
tra estremità dello spettro di questo disturbo ci sono pazien-
ti che possono necessitare fino a 4 settimane per il recupero 
completo da un episodio di emicrania vestibolare; tuttavia, la 
parte principale dell’episodio raramente supera le 72 ore.

5.	 Un solo sintomo è sufficiente nel corso di un singolo episo-
dio. Sintomi differenti possono manifestarsi nel corso di di-
versi episodi. I sintomi associati possono presentarsi prima, 
durante o dopo i sintomi vestibolari.

6. 	La fonofobia si definisce come fastidio indotto da suoni. È 
un fenomeno transitorio e bilaterale che va differenziato dal 
fenomeno del recruitment, che è spesso unilaterale e persi-
stente. Il recruitment consiste nell’incremento della perce-
zione sonora e spesso nella distorsione di suoni di elevata 
intensità in un orecchio con ipoacusia. 

7.	 Le aure visive sono caratterizzate da luci scintillanti o linee 
a zigzag, spesso accompagnate da uno scotoma che interfe-
risce con la lettura. Le aure visive si estendono, tipicamente, 
nel campo visivo nell’arco di 5-20 minuti e durano meno 
di 60 minuti. Esse sono spesso, ma non sempre, confinate 
ad un solo emicampo visivo. Altri tipi di aura emicranica, 
ad esempio l’aura somatosensoriale o quella disfasica, non 
sono incluse come criteri diagnostici perché la loro fenome-
nologia è meno specifica ed inoltre la maggior parte dei pa-
zienti manifesta aura visiva.

8.	 La storia clinica e l’esame obiettivo non suggeriscono un al-
tro disturbo vestibolare oppure tale disturbo è stato preso in 
considerazione ma escluso da indagini appropriate oppure tale 
disturbo è presente come condizione comorbida o indipen-
dente, ma gli episodi relativi a tale disturbo possono essere 
chiaramente differenziabili. Attacchi emicranici possono es-
sere indotti dalla stimolazione vestibolare; quindi, la diagnosi 
differenziale dovrebbe includere altri disturbi vestibolari com-
plicati da attacchi emicranici che ad essi si sovrappongano.

Commento:
Altri sintomi
Sintomi uditivi transitori, nausea, vomito, prostra-
zione e suscettibilità alla chinetosi possono essere 
associati a A1.6.6 Emicrania vestibolare. Tuttavia, 
poiché essi possono manifestarsi anche in associa-
zione con altri disturbi vestibolari, questi non ven-
gono inclusi tra i criteri diagnostici.

Relazione con aura emicranica ed emicrania con aura 
troncoencefalica
Sia aura emicranica che emicrania con aura tronco-
encefalica (precedentemente chiamata emicrania di 
tipo basilare) sono termini definiti dalla ICHD-3be-
ta. Soltanto una minoranza di pazienti con A1.6.6 
Emicrania vestibolare sperimenta le proprie mani-
festazioni vertiginose nel lasso di tempo di 5-60 
minuti, indispensabile per la diagnosi di sintomo 
di aura emicranica. Un numero ancora inferiore di 
pazienti presenta l’episodio vertiginoso immedia-
tamente prima che la cefalea inizi, come richiesto 
per 1.2.1.1 Aura tipica con cefalea, per cui episodi 
di A1.6.6 Emicrania vestibolare non possono essere 
considerati come aure emicraniche.
Sebbene una sintomatologia vertiginosa sia riferita 
da più del 60% dei pazienti con 1.2.2 Emicrania con 
aura troncoencefalica, la ICHD-3beta richiede che si-
ano presenti almeno due sintomi tronco encefalici 
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in aggiunta ai sintomi di aura visiva, sensoriale o 
disfasica per porre tale diagnosi. Meno del 10% 
dei pazienti con A1.6.5 Emicrania vestibolare soddi-
sfa tali criteri, per cui A1.6.5 Emicrania vestibolare e 
1.2.2 Emicrania con aura del tronco-encefalo non sono 
sinonimi, sebbene singoli pazienti possano soddi-
sfare i criteri diagnostici per entrambi i disturbi.

Relazione con vertigine parossistica benigna
Sebbene la A1.6.6 Emicrania vestibolare possa co-
minciare a qualsiasi età, la ICHD-3beta riconosce 
un disturbo specifico dell’infanzia la 1.6.2 Vertigi-
ne parossistica benigna. La diagnosi richiede cinque 
episodi vertiginosi che si presentino senza alcun 
avviso e si risolvano spontaneamente dopo minuti 
o ore. Nei periodi intercritici l’esame neurologico, 
l’audiometria, le funzioni vestibolari e l’EEG de-
vono essere normali. Una cefalea pulsante unilate-
rale può manifestarsi durante gli attacchi ma non è 
un criterio vincolante. La 1.6.2 Vertigine parossisti-
ca benigna è considerata come una delle sindromi 
“precursori dell’emicrania”, per cui non è necessa-
rio che si siano manifestati in precedenza episodi 
di cefalea di tipo emicranico per porre tale diagno-
si. Poiché la classificazione della A1.6.6 Emicrania 
vestibolare non implica alcun limite di età, tale dia-
gnosi può essere applicata anche ai bambini, quan-
do i rispettivi criteri vengano soddisfatti. Soltanto 
bambini con differenti tipi di attacchi vertiginosi, 
ad esempio episodi di breve durata, inferiore a 5 
minuti, ed altri di maggior durata, di più di 5 mi-
nuti, dovrebbero avere entrambe queste diagnosi.

Sovrapposizione con la malattia di Ménière
L’emicrania è molto più comune nei pazienti affet-
ti da malattia di Ménière che in soggetti sani. Sono 
stati descritti numerosi casi di pazienti con aspetti 
clinici sia della malattia di Ménière che di A1.6.6 
Emicrania vestibolare. In effetti l’emicrania e la ma-
lattia di Ménière possono essere ereditate come 
un complesso sintomatologico. Perdita dell’udi-
to intermittente, tinnito e sensazione di pressio-
ne auricolare possono essere presenti nella A1.6.6 
Emicrania vestibolare, ma la perdita dell’udito non 
progredisce a livelli troppo estesi. Altrettanto, ce-
falee di tipo emicranico, fotofobia e persino aure 
emicraniche sono comuni durante gli attacchi del-
la malattia di Ménière. La relazione fisiopatologica 
tra A1.6.6 Emicrania vestibolare e malattia di Ménière 
rimane incerta. Nel primo anno dopo l’esordio sin-
tomatologico, differenziare le due condizioni può 
rappresentare un’autentica sfida diagnostica, poi-
ché la malattia di Ménière nelle prime fasi di malat-
tia può manifestarsi come monosintomatica, con la 
sola espressione di sintomatologia vestibolare.
Quando si soddisfano i criteri per la malattia di 
Ménière, ed in particolare quando la perdita di 
udito è documentata da esami audiometrici, la 
diagnosi da porre è quella di malattia di Ménière, 

anche quando sintomi emicranici si manifestano 
durante gli attacchi vestibolari. Soltanto i pazienti 
che hanno due tipi differenti di attacchi, uno che 
soddisfi i criteri per a A1.6.6 Emicrania vestibolare 
e l’altro per malattia di Ménière, dovrebbero rice-
vere diagnosi di entrambi i disturbi. Una revisione 
futura della ICHD potrebbe includere una sindro-
me che esprima una sovrapposizione tra emicra-
nia vestibolare e malattia di Ménière.

A2. Cefalea di tipo tensivo 
(criteri alternativi)
Criteri diagnostici alternativi:
A. Cefalea accessuale o continua che soddisfa il 

criterio A per [qualunque tra 2.1 Cefalea di tipo 
tensivo episodica sporadica, 2.2 Cefalea di tipo ten-
sivo episodica frequente o 2.3 Cefalea di tipo tensivo 
cronica] e i criteri B-D seguenti:

B. Cefalea accessuale o continua che soddisfi il cri-
terio B per [qualunque tra 2.1 Cefalea di tipo tensi-
vo episodica sporadica, 2.2 Cefalea di tipo tensivo epi-
sodica frequente o 2.3 Cefalea di tipo tensivo cronica]

C. Cefalea con almeno tre delle seguenti quattro 
caratteristiche:
1.	 sede bilaterale
2.	 qualità compressiva-costrittiva (non pulsante)
3.	 intensità lieve o media
4.	 non aggravata da attività fisiche di routine 

quali camminare o salire le scale
D. Non sono presenti nausea, vomito, fotofobia o 

fonofobia
E. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

A3. Cefalee autonomico-
trigeminali (TACs)
A3.6 Cefalea autonomico-
trigeminale indifferenziata
Una cefalea simile alle forme autonomico-trigemi-
nali che si manifesta in bambini e adolescenti con 
caratteristiche cliniche del disturbo non completa-
mente sviluppate
Non vengono forniti criteri diagnostici precisi.

A4. Altre cefalee primarie 
A4.11 Epicrania fugax
A. Attacchi ricorrenti di dolore cefalico trafittivo 

della durata di 1-10 sec, che soddisfano il criterio 
B.	 Il dolore è percepito come avente uno sposta-

mento lineare o a zig-zag attraverso un emi-
scalpo, con inizio e termine in aree appartenen-
ti a nervi differenti
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C.	 Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

A5. Cefalea attribuita  
a traumatismo cranico o cervicale
A5.1 Cefalea acuta attribuita  
a traumatismo cranico
A5.1.1.1 Ad esordio tardivo in traumatismo 
moderato o severo
Criteri diagnostici:
A. 	Qualunque cefalea che soddisfi i criteri C e D
B. 	Si è verificato un traumatismo cranico che si as-

socia ad almeno uno dei seguenti: 
1.	 perdita di coscienza di durata >30 minuti
2.	 punteggio <13 alla Glasgow Coma Scale 

(GCS) 
3.	 amnesia post-traumatica di durata >24 ore
4.	 alterazione della coscienza di >24 ore
5.	 evidenza neuroradiologica di danno cere-

brale traumatico (emorragia intracranica 
e/o lesione contusiva cerebrale)

C.	 Il momento di esordio della cefalea è incerto 
e/o la cefalea si è manifestata a distanza mag-
giore di 7 giorni da tutti i seguenti:
a)	 traumatismo cranico
b)	ripresa della coscienza dopo un traumati-

smo cranico (se pertinente)
c)	 sospensione di farmaco/i che alterano la 

percezione o la capacità di riferire cefalea 
dopo il traumatismo

D.	Una delle due condizioni: 
a)	 la cefalea scompare entro 3 mesi dal trauma-

tismo cranico
b)	la cefalea persiste, ma non sono ancora tra-

scorsi 3 mesi dal traumatismo cranico
E.	 Non meglio inquadrabile da altra diagnosi 

ICHD-3.

A5.1.2.1 Ad esordio tardivo in traumatismo lieve
Criteri diagnostici:
A.	Qualunque cefalea che soddisfi i criteri C e D 
B.	 Si è verificato un traumatismo cranico che sod-

disfa entrambi i seguenti: 
1. Assenza di tutti i seguenti: 

a)	 perdita di coscienza di durata >30 minuti
b)	 punteggio <13 alla Glasgow Coma Scale 

(GCS)
c)	 amnesia post-traumatica di durata >24 ore
d)	 alterazione dello stato di coscienza >24 ore
e)	 evidenza neuroradiologica di danno ce-

rebrale traumatico (emorragia intracrani-
ca e/o lesione contusiva cerebrale).

2. Uno o più dei seguenti sintomi o segni imme-
diatamente dopo il traumatismo stesso: 

a)	 stato confusionale transitorio, disorienta-
mento o alterazione della coscienza 

b)	 perdita di memoria per eventi che prece-
dono o seguono immediatamente il trau-
matismo 

c)	 almeno 2 sintomi suggestivi per trau-
matismo cranico lieve: nausea, vomito, 
disturbi visivi, stordimento o vertigini, 
deficit di memoria o della concentrazione 

C. Il momento di esordio della cefalea dubbio e/o 
la cefalea si è manifestata a distanza maggiore 
di 7 giorni da tutti i seguenti: 
a)	 traumatismo cranico
b)	ripresa della coscienza dopo il traumatismo 

(se pertinente) 
c)	 sospensione di farmaci che possono alterare 

la percezione o la capacità di riferire cefalea 
dopo il traumatismo (se pertinente)

D.	Uno dei seguenti: 
a)	 la cefalea scompare entro 3 mesi dal trauma-

tismo cranico
b)	la cefalea persiste, ma non sono ancora tra-

scorsi 3 mesi dal traumatismo cranico
E.	 Non meglio inquadrabile da altra diagnosi 

ICHD-3.

A5.2 Cefalea persistente attribuita a 
traumatismo cranico
A5.2.1.1 Ad esordio tardivo in traumatismo 
moderato o severo
Criteri diagnostici:
A.	Qualunque cefalea che soddisfi i criteri C e D
B.	 Si è verificato un traumatismo cranico che si as-

socia ad almeno uno dei seguenti: 
1.	 perdita di coscienza di durata >30 minuti
2.	 punteggio <13 alla Glasgow Coma Scale (GCS) 
3.	 amnesia post-traumatica di durata >24 ore
4.	 alterazione della coscienza di >24 ore
5.	 evidenza neuroradiologica di danno cere-

brale traumatico come un’emorragia intra-
cranica e/o una lesione contusiva cerebrale.

C. Il momento di esordio della cefalea è incerto 
e/o la cefalea si è manifestata a distanza mag-
giore di 7 giorni da tutti i seguenti: 
1.	 traumatismo cranico
2.	 ripresa della coscienza dopo un traumati-

smo cranico (se pertinente)
3.	 sospensione di farmaco/i che alterano la 

percezione o la capacità di riferire cefalea 
dopo il traumatismo

D. La cefalea persiste per >3 mesi dal traumatismo 
cranico 

E. Non meglio inquadrabile da altra diagnosi 
ICHD-3.
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A5.2.2.1 Ad esordio tardivo in traumatismo lieve 
Criteri diagnostici:
A.	Qualunque cefalea che soddisfi i criteri C e D
B.	 Si è verificato un traumatismo cranico che sod-

disfa entrambi i seguenti:
1.	 Assenza di tutti i seguenti: 

a)	 perdita di coscienza di durata >30 minuti
b)	 punteggio <13 alla Glasgow Coma Scale 

(GCS) 
c)	 amnesia post-traumatica di durata >24 ore
d)	 alterazione dello stato di coscienza >24 ore
e)	 evidenza neuroradiologica di danno ce-

rebrale traumatico come un’emorragia 
intracranica e/o una lesione contusiva 
cerebrale

2.	 Uno o più dei seguenti sintomi o segni im-
mediatamente dopo il traumatismo stesso: 
a)	 stato confusionale transitorio, disorienta-

mento o alterazione della coscienza 
b)	 perdita di memoria per eventi che prece-

dono o seguono immediatamente il trau-
matismo 

c)	 almeno 2 sintomi suggestivi per trau-
matismo cranico lieve: nausea, vomito, 
disturbi visivi, stordimento o vertigini, 
deficit di memoria o della concentrazione 

C.	 Il momento di esordio della cefalea è incerto 
e/o la cefalea si è manifestata a distanza mag-
giore di 7 giorni da tutti i seguenti: 
1.	 traumatismo cranico
2.	 ripresa della coscienza dopo un traumati-

smo cranico (se pertinente)
3.	 sospensione di farmaco/i che alterano la 

percezione o la capacità di riferire cefalea 
dopo il traumatismo

D.	La cefalea dura >3 mesi dopo il trauma cranico
E. Non meglio inquadrabile da altra diagnosi 

ICHD-3.

A5.7 Cefalea attribuita a 
radiochirurgia cerebrale
Criteri diagnostici:
A.	Qualunque nuova cefalea che soddisfi il 

criterio C
B. Il paziente è stato sottoposto a radiochirurgia 

cerebrale
C. Evidenza di causalità dimostrata da entrambi i 

seguenti: 
1.	 la cefalea si è manifestata entro 7 giorni dalla 

procedura radiochirurgica
2.	 la cefalea si è risolta a 3 mesi dalla procedura 

radiochirurgica
E.	 Non meglio inquadrabile da altra diagnosi 

ICHD-3.

A5.8 Cefalea acuta da altro 
traumatismo cranico o cervicale 
Criteri diagnostici:
A.	Qualunque cefalea che soddisfi i criteri C e D
B.	 Si è verificato un traumatismo o una lesione 

cranica o cervicale di tipologia diversa rispetto 
a quelli descritti sopra 

C.	 Evidenza di causalità dimostrata da entrambi i 
seguenti: 
1.	 la cefalea si è manifestata in stretta relazione 

temporale con il traumatismo o la lesione
2.	 esistono altre evidenze di causalità da parte 

del trauma o lesione
D.	Uno dei seguenti: 

1.	 la cefalea si è risolta entro tre mesi dal trau-
matismo/lesione

2.	 la cefalea persiste, ma non sono ancora tra-
scorsi 3 mesi dall’evento traumatico/lesivo

E.	 Non meglio inquadrabile da altra diagnosi 
ICHD-3.

A5.9 Cefalea persistente da altro 
traumatismo cranico o cervicale
Criteri diagnostici:
A.	Qualunque cefalea che soddisfi i criteri C e D
B.	 Si è verificato un traumatismo o una lesione 

cranica o cervicale di tipologia diversa rispetto 
a quelli descritti sopra 

C.	 Evidenza di causalità dimostrata da entrambi i 
seguenti: 
1.	 la cefalea si è manifestata in stretta relazione 

temporale con il traumatismo o la lesione
2.	 esistono altre evidenze di causalità da parte 

del trauma o lesione
D.	La cefalea dura >3 mesi dopo il traumatismo o 

la lesione
E.	 Non meglio inquadrabile da altra diagnosi 

ICHD-3.

A6. Cefalea attribuita a disturbo 
vascolare cranico o cervicale 
A6.10 Cefalea persistente da 
pregresso disturbo vascolare cranico 
o cervicale
Criteri diagnostici:
A. 	Cefalea precedentemente diagnosticata come 6. 

Cefalea attribuita a disturbo vascolare cranico o 
cervicale, o come uno dei suoi sottotipi o sotto-
forme, che soddisfi il criterio C

B. 	Il disturbo vascolare cranico o cervicale è stato 
trattato in modo efficace o è regredito sponta-
neamente
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C. 	La cefalea persiste per più di 3 mesi dopo il trat-
tamento efficace o la remissione spontanea del 
disturbo vascolare

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

A7. Cefalea attribuita a disturbo 
intracranico non vascolare
A7.6 Cefalea attribuita a crisi 
epilettica 
A7.6.3 Cefalea post-terapia elettroconvulsiva
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea ricorrente che soddisfi il criterio C
B.	 Il soggetto è stato trattato con un ciclo di tera-

pia elettroconvulsiva
C.	 Evidenza di nesso casuale dimostrato da tutti i 

seguenti:
1. la cefalea si è sviluppata dopo almeno il 50% 

delle sedute elettroconvulsive
2. ogni singolo attacco di cefalea si è manifesta-

to entro 4 ore dalla seduta
3. ogni singolo attacco di cefalea è regredito en-

tro 72 ore dal termine della seduta 
D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

A7.9 Cefalea persistente da pregresso 
disturbo intracranico non vascolare
Criteri diagnostici:
A. Cefalea precedentemente diagnosticata come 7.  

Cefalea attribuita a disturbo intracranico non 
vascolare, o come uno dei suoi sottotipi o sotto-
forme, che soddisfi il criterio C 

B. Il disturbo intracranico non vascolare è stato 
trattato in modo efficace o è regredito sponta-
neamente 

C. La cefalea persiste per più di 3 mesi dopo il trat-
tamento efficace o la remissione spontanea del 
disturbo 

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

A8. Cefalea attribuita ad uso o 
 sospensione di una sostanza 
A8.4 Cefalea persistente da uso o 
esposizione pregressi ad una sostanza
Criteri diagnostici:
A. Cefalea precedentemente diagnosticata come 

8.1 Cefalea attribuita ad uso o esposizione ad una 
sostanza, o uno dei suoi sottotipi, che soddisfi 
il criterio C 

B. L’uso o l’esposizione sono cessati
C. La cefalea periste per più di 3 mesi dopo la ces-

sazione dell’esposizione
D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

A9. Cefalea attribuita ad infezione
A9.1 Cefalea attribuita ad infezione 
intracranica
A9.1.3.3.Cefalea persistente da pregressa 
infezione fungina o parassitaria intracranica 
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea in precedenza soddisfacente i criteri 

per 9.1.3. Cefalea attribuita ad infezione intracrani-
ca fungina o causata da altri parassiti e che soddi-
sfa il criterio C seguente

B.	 Infezione intracranica fungina o causata da altri 
parassiti risoltasi

C.	 La cefalea è persistita per >3 mesi seguenti alla 
risoluzione dell’infezione intracranica fungina 
o causata da altri parassiti

D.	Non meglio attribuita ad altra entità diagnosti-
ca ICHD-3, e idrocefalo escluso dalle indagini 
neuroradiologiche.

A9.1.6 Cefalea attribuita ad altra lesione 
infettiva espansiva
Criteri diagnostici:
A.	Qualsiasi cefalea che segua il criterio C
B.	 Dimostrazione di una lesione occupante-spazio 

di natura infettiva, diversa da ascesso cerebrale 
o empiema subdurale

C.	 Evidenza del rapporto causa-effetto dimostrato 
da almeno due dei seguenti criteri:
	1.		la cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale con lo sviluppo della lesione occupante 
spazio di natura infettiva, o ha condotto alla 
sua scoperta

	2.		la cefalea è significativamente peggiorata in 
parallelo con il peggioramento della lesione 
occupante spazio di natura infettiva, come 
dimostrato da qualsiasi dei seguenti criteri:
a)	 peggioramento dei sintomi e/o dei segni 

clinici derivanti dalla lesione occupante 
spazio di natura infettiva

b)	 evidenza dell’aumento in dimensioni 
della lesione occupante spazio di natura 
infettiva

c)	 evidenza della rottura della lesione occu-
pante spazio di natura infettiva 

	3.		la cefalea è significativamente migliorata in 
parallelo con il miglioramento della lesione 
occupante spazio di natura infettiva
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	4.		la cefalea ha almeno una delle seguenti 3 ca-
ratteristiche:
a)	 intensità che aumenta gradualmente a 

moderata o severa
b)	 è aggravata dallo sforzo o da altra mano-

vra di Valsalva
c)	 è accompagnata da nausea

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

A9.3 Cefalea attribuita ad infezione 
da virus dell’immunodeficienza 
umana (HIV)
Criteri diagnostici:
A.	Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B.	 Entrambe le seguenti caratteristiche:

	1.	dimostrazione di infezione sistemica da HIV
	2.	esclusione di altre infezioni sistemiche o in-

tracraniche in corso
C.	 Evidenza del rapporto causa-effetto dimostrato 

da almeno due dei seguenti criteri:
	1.	la cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale con l’esordio dell’infezione da HIV
	2.	la cefalea è significativamente peggiorata in 

parallelo con il peggioramento dell’infezio-
ne da HIV, come indicato dalla conta delle 
cellule CD4 e/o dalla carica virale

	3.	la cefalea è significativamente migliorata in 
parallelo con il miglioramento dell’infezio-
ne da HIV, come indicato dalla conta delle 
cellule CD4 e/o dalla carica virale

D.	Non meglio attribuita ad altra entità diagnosti-
ca ICHD-3.

A10. Cefalea attribuita a disturbi 
dell’omeostasi 
A10.7 Cefalea o cervicalgia 
attribuita ad ipotensione ortostatica 
(posturale) 
Criteri diagnostici:
A. Cefalea che soddisfi il criterio C
B. È stata dimostrata ipotensione ortostatica 

(posturale)
C. Evidenza di relazione causale dimostrata da 

due dei seguenti:
1. la cefalea si sviluppa solo nella posizione 

eretta
2. la cefalea migliora spontaneamente con l’as-

sunzione della posizione orizzontale

3. la cefalea è localizzata prevalentemente in 
regione nucale, talvolta diffondendo verso 
la regione occipitale (cefalea ad appendino) 

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commento:
A domanda specifica, il 75% dei soggetti con ipo-
tensione ortostatica riferisce dolore cervicale.

A10.8 Cefalea attribuita ad altro 
disturbo dell’omeostasi
A10.8.1 Cefalea attribuita a viaggio spaziale
Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi nuova cefalea che soddisfi il criterio C
B. Il soggetto sta viaggiando nello spazio
C. Evidenza di relazione causale dimostrata da en-

trambi i seguenti:
1.	 la cefalea si è manifestata esclusivamente 

durante il viaggio spaziale
2.	 la cefalea è spontaneamente migliorata al 

rientro sulla terra
D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

A10.8.2 Cefalea attribuita ad altro disturbo 
metabolico o sistemico
Cefalee attribuibili a disturbi o condizioni elencati 
sotto possono esistere, ma non sono state sufficien-
temente validate: anemia, insufficienza adrenocor
ticale, deficienza mineralcorticoide, iperaldoste-
ronismo, policitemia, sindrome da iperviscosità 
ematica, porpora trombotica trombocitopenica, pla-
smaferesi, sindrome da anticorpi anticardiolipina, 
malattia di Cushing, iposodiemia, ipertiroidismo, 
iperglicemia, ipercalcemia, lupus eritematoso siste-
mico, sindrome da fatica cronica, fibromialgia. 
Non vengono forniti criteri diagnostici precisi.

A10.9 Cefalea persistente attribuita 
a pregresso disturbo dell’omeostasi
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea precedentemente diagnosticata come 

10. Cefalea attribuita a disturbi dell’omeostasi che 
soddisfi il criterio C

B.	 Il disturbo dell’omeostasi che causa la cefalea 
è stato trattato in maniera efficace o è regredito 
spontaneamente

C.	 La cefalea persiste per più di 3 mesi dopo il trat-
tamento efficace o la remissione del disturbo 
dell’omeostasi

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.
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A11. Cefalea o dolori facciali 
attribuiti a disturbi di cranio, 
collo, occhi, orecchie, naso, seni 
paranasali, denti, bocca o altre 
strutture facciali o craniche

A11.2 Cefalea attribuita a disturbi 
del collo
A11.2.4 Cefalea attribuita a radicolopatia 
cervicale
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea e/o dolore al collo che soddisfino i cri-

teri C
B.	 Segni clinici o radiologici di radicolopatia di C2 

o C3
C.	 Evidenza del rapporto di causa-effetto dimo-

strato da entrambi i seguenti criteri:
	1.	almeno due dei seguenti:

a)	 il dolore si è sviluppato in stretta relazio-
ne temporale con l’esordio della radico-
lopatia, o il dolore stesso ha portato alla 
sua identificazione

b)	 il dolore migliora significativamente o 
peggiora parallelamente al miglioramen-
to o al peggioramento della radicolopatia

c)	 il dolore è temporaneamente abolito da 
anestesia locale della radice nervosa cor-
rispondente

2.	 la cefalea è localizzata ipsilateralmente alla 
radicolopatia

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

A11.2.5 Cefalea attribuita a dolore cervicale 
miofasciale 
Criteri diagnostici:
A.	Cefalea e/o dolore al collo che soddisfino i cri-

teri C
B.	 Dimostrazione di un’origine del dolore mio-

fasciale dai muscoli del collo, compresi i punti 
“trigger” o “grilletto” riproducibili

C.	 Evidenza del rapporto di causa-effetto dimo-
strato da almeno due dei seguenti criteri:
1.	 uno od entrambi i seguenti:

a)	 il dolore si è sviluppato in stretta rela-
zione temporale con l’esordio del dolore 
cervicale miofasciale

b)	 il dolore migliora significativamente pa-
rallelamente al miglioramento del dolore 
cervicale miofasciale

2. dolorabilità provocata dalla digitopressione 
dei muscoli cervicali, che corrisponde al do-
lore percepito dal paziente 

	3.		il dolore è temporalmente rimosso da inie-
zione nei punti “trigger” di anestetici locali, 
o da massoterapia dei punti “trigger”

D.	Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

A11.5 Cefalea attribuita a disturbi 
del naso o dei seni paranasali
A11.5.3 Cefalea attribuita a disturbi della 
mucosa nasale, dei turbinati o del setto 
nasale
Criteri diagnostici:
A.	Qualunque cefalea che soddisfi i criteri C 
B.	 Segni clinici, endoscopici e/o radiologici di 

ipertrofia o di un processo infiammatorio all’in-
terno della cavità nasale¹

C.	 Evidenza del rapporto di causa-effetto dimo-
strato da almeno due dei seguenti criteri:	
1.	 la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con l’esordio della lesione della 
cavità nasale¹

2.	 la cefalea migliora significativamente o peg-
giora parallelamente al miglioramento (con 
o senza trattamento) o al peggioramento 
della lesione nasale 

3.	 la cefalea migliora significativamente dopo 
anestesia locale della mucosa nella regione 
della lesione

4.	 la cefalea è localizzata nella stessa sede della 
lesione 

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Note: 
1.	 Esempi sono la conca bullosa e il setto nasale deviato con 

sperone osseo.

A12. Cefalea attribuita a disturbo 
psichiatrico
A12.3 Cefalea attribuita a disturbo 
depressivo
Criteri diagnostici:
A.	 Ogni cefalea rispondente al criterio C
B.	 Presenza di Depressione Maggiore (episodio unico 

o ricorrente) o disturbo dell’umore persistente che 
soddisfi i criteri del DSM-V

C.	 La cefalea si presenta esclusivamente nel corso degli 
episodi depressivi

D.	 La cefalea non è meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.
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A12.4 Cefalea attribuita a disturbo 
d’ansia da separazione
Criteri diagnostici:
A.	 Ogni cefalea rispondente al criterio C
B.	 Presenza di disturbo d’ansia da separazione che sod-

disfi i criteri del DSM-V
C.	 La cefalea si presenta esclusivamente nel contesto 

dell’allontanamento (attuato o presagito) da casa o 
dalle principali figure di attaccamento

D.	 La cefalea non è meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

A12.5 Cefalea attribuita a disturbo 
di panico
Criteri diagnostici:
A.	 Ogni cefalea rispondente al criterio C
B.	 Attacchi di panico ricorrenti e inaspettati che soddi-

sfino i criteri del DSM-V per il disturbo da attacchi 
di panico

C.	 La cefalea si presenta esclusivamente nel corso degli 
attacchi di panico

D.	 La cefalea non è meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

A12.6 Cefalea attribuita a fobia 
specifica
Criteri diagnostici:
A.	 Ogni cefalea rispondente al criterio C
B.	 Presenza di fobia specifica che soddisfi i criteri del 

DSM-V
C.	 La cefalea si presenta esclusivamente quando il pa-

ziente presagisce o è a contatto con lo stimolo fobico
D.	 La cefalea non è meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

A12.7 Cefalea attribuita a disturbo 
d’ansia sociale (fobia sociale)
Criteri diagnostici:
A.	 Ogni cefalea rispondente al criterio C
B.	 Presenza di disturbo d’ansia sociale che soddisfi i 

criteri del DSM-V
C.	 La cefalea si presenta solo quando il paziente vive o 

anticipa la sua presenza in situazioni sociali
D.	 La cefalea non è meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

A12.8 Cefalea attribuita a disturbo 
d’ansia generalizzato
Criteri diagnostici:
A.	 Ogni cefalea rispondente al criterio C
B.	 Presenza di disturbo d’ansia generalizzato che sod-

disfi i criteri del DSM-V
C.	 La cefalea si presenta esclusivamente nei periodi di 

ansia generalizzata
D.	 La cefalea non è meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

A12.9 Cefalea attribuita a disturbo 
da stress post-traumatico
Criteri diagnostici:
A.	 Ogni cefalea rispondente al criterio C
B.	 Disturbo da stress post-traumatico (DSPT) che sod-

disfi i criteri del DSM-V
C.	 La cefalea si presenta per la prima volta dopo l’e-

sposizione all’evento traumatico e si presenta esclu-
sivamente nel contesto di altri sintomi del DSPT1

D.	 La cefalea non è meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Note:
1.	 Ad esempio la cefalea si presenta subito dopo eventi che ri-

chiamano il trauma.
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