") Check for updates

ICHD-III

Cephalalgia /i me..,

AninternationalJournalof Headache

Cephalalgia

2018, Vol. 38(1) 1-211

© International Headache Society 2018
Reimpresiones y permisos:
sagepub.co.uk/journalsPermissions.nav
DOI: 10.1177/0333102417738202
journals.sagepub.com/home/cep

®SAGE

Comité de clasificacion de la cefalea de la Sociedad

Internacional de Cefaleas (IHS)

Il edicion de la Clasificacion internacional de las

cefaleas

Derechos

La III edicion de la Clasificacion internacional de las
cefaleas (ICHD-III) se puede reproducir libremente con
fines cientificos, educativos o clinicos por instituciones,
sociedades o individuos. De lo contrario, los derechos en
exclusiva pertenecen a la International Headache Society.
La reproduccion de una o varias partes en cualquier
formato para fines comerciales precisa una autorizacion de
la Sociedad, que sera concedida previo pago de una tasa.
A continuacion se detalla la informacién de contacto de la
editorial.

©lnternational Headache Society 2013-2018. Las
solicitudes de permiso de derechos deben enviarse a Sage
Publications Ltd, 1 Oliver's Yard, 55 City Road, Londres
EC1Y ISP, Reino Unido (tel.: +44 (0) 207 324 8500; fax:
+44 (0) 207 324 8600; permissions@sagepub.co.uk)
(www.uk.sagepub.com).

© International Headache Society 2018

Traduccion

La Sociedad Internacional de Cefaleas (IHS)
autoriza de forma explicita la traduccion de la
totalidad o de las partes de la ICHD-III para uso
clinico, educativo, ensayos de campo u otros
estudios. El permiso esta sujeto a la condicion
de que todas las traducciones se registren con la
IHS. Antes de emprender una traduccion, se
aconseja a los posibles traductores que
consulten si ya existen versiones anteriores en el
idioma propuesto.

Todos los traductores deberian ser conscientes
de la necesidad de cumplir con rigurosos
protocolos de traduccion. Las publicaciones que
informen acerca de estudios que utilicen
traducciones de una parte o de la totalidad de la
ICHD-III  deberian  facilitar una  breve
descripcion  del  proceso de  traduccion,
incluyendo la identidad de los traductores
(siempre deberian ser mas de uno). La IHS no
avalara traducciones. El respaldo puede
proceder de sociedades nacionales miembros;
siempre que existan, en caso de que se busque
un aval.



Cephalalgia 38(1)

Miembros del primer comité de
clasificacion de la cefalea

Jes Olesen, Dinamarca (director)

André Bes, Francia (fallecido) Robert
Kunkel, EE. UU.

James W Lance, Australia

Giuseppe Nappi, Italia

Volker Pfaffenrath, Alemania

Frank Clifford Rose, Reino Unido (fallecido)
Bruce S Schoenberg, EE. UU. (fallecido)
Dieter Soyka, Alemania (fallecido)

Peer Tfelt-Hansen, Dinamarca (secretario)
K Michael A Welch, EE. UU.

Marica Wilkinson, Reino Unido (fallecida)

Miembros del segundo comité de clasificacion

de la cefalea

Jes Olesen, Dinamarca (director)
Marie-Germaine Bousser, Francia
Hans-Christoph Diener, Alemania
David Dodick, EE. UU.

Michael First, EE. UU.

Peter J Goadsby, Reino Unido
Hartmut Gébel, Alemania

Miguel JA Lainez, Espaia

James W Lance, Australia
Richard B Lipton, EE.UU.
Giuseppe Nappi, Italia

Fumihiko Sakai, Japon

Jean Schoenen, Bélgica

Stephen D Silberstein, EE. UU.
Timothy J Steiner, Reino Unido (secretario)

Miembros del tercer comité de clasificacion
de la cefalea

Jes Olesen, Dinamarca (director)

Lars Bendtsen, Dinamarca

David Dodick, EE. UU.

Anne Ducros, Francia

Stefan Evers, Alemania

Michael First, EE. UU.

Peter J Goadsby, EE. UU. / Reino Unido
Andrew Hershey, EE. UU.

Zaza Katsarava, Alemania

Morris Levin, EE. UU.

Julio Pascual, Espafia

Michael B Russell, Noruega

Todd Schwedt, EE. UU.

Timothy J Steiner, Reino Unido (secretario)
Cristina Tassorelli, Italia

Gisela M Terwindt, Paises Bajos
Maurice Vincent, Brasil

Shuu-Jiun Wang, Taiwan

Miembros de los grupos de trabajo de
clasificacion de la cefalea

Grupo de trabajo en migranas:

Jes Olesen, Dinamareca (director)
(jes.olesen@regionh.dk)

H Bolay, Turquia; A Charles, EE. UU.; S Evers,
Alemania; M First, EE. UU.; A Hershey, EE. UU.; M
Lantéri-Minet, Francia; R Lipton, EE. UU.; EA
MacGregor, Reino Unido; HW Schytz, Dinamarca; T
Takeshima, Japon.

Grupo de trabajo en cefaleas de tipo tensional:

L Bendtsen, Dinamarca (director)
(lars.bendtsen@regionh.dk)

S Ashina, EE. UU.; MT Goicochea, Argentina; K
Hirata, Japon; K Holroyd, EE. UU.; C Lampl, Austria;
RB Lipton, EE. UU.; DD Mitsikostas, Grecia; J
Schoenen, Bélgica.

Grupo de trabajo en cefaleas trigémino-
autonomicas:

P Goadsby, EE. UU. (director)
(peter.goadsby@kcl.ac.uk)

C Boes, EE. UU.; C Bordini, Brasil; E Cittadini, Reino
Unido; A Cohen, Reino Unido; M Leone, Italia; A
May, Alemania; L Newman, EE. UU.; J-W Park, Corea
del Sur; T Rozen, EE. UU.; E Waldenlind, Suecia.

Grupo de trabajo en otras cefaleas primarias:

S-J Wang, Taiwan (director)

(sjwang@vghtpe.gov.tw)

A Ducros, Francia; S Evers, Alemania; J-L Fuh,
Taiwan; A Ozge, Turquia; JA Parcja, Espafia; J
Pascual, Espafa; M Peres, Brasil; W Young, EE. UU.;
S-Y Yu, China.

Grupo de trabajo en cefaleas atribuidas a
traumatismo craneoencefalico y/o cervical:

T Schwedt, EE. UU. (director)

(Schwedt. Todd@mayo.edu)

1 Abu-Arafeh, Reino Unido; J Gladstone, Canada; R
Jensen, Dinamarca; JMA Lainez, Espafia; D
Obelieniene, Lituania; P Sandor, Suiza; Al Scher, EE.
Uu.

© International Headache Society 2018



ICHD-III

Grupo de trabajo en cefaleas atribuidas a
vasculopatia craneal y/o cervical:

A Ducros, Francia (directora)
(a-ducros@chu-montpellier.fr)

M Arnold, Suiza; M Dichgans, Alemania; J Ferro,
Portugal; E Houdart, Francia; E Leroux, Canada; Y-S
Li, China; A Singhal, EE. UU.; G Tietjen, EE. UU.

Grupo de trabajo en cefaleas atribuidas a
trastorno intracraneal no vascular:

DW Dodick, EE. UU. (director)
(Dodick.David@mayo.edu)

S Evers, Alemania; D Friedman, EE. UU.; E Leroux
Canada; B Mokri, EE. UU.; J Pascual, Espaia; M
Peres, Brasil; A Purdy, Canada; K Ravishankar, India;
W Schievink, EE. UU.; R Stark, Australia; J
VanderPluym, EE. UU.

Grupo de trabajo en cefaleas
atribuidas a administracion o
privacion de una sustancia:

MB Russell, Noruega (director)
(m.b.russell@medisin.uio.no)

L Bendtsen, Dinamarca; J-L Fuh, Taiwan; Z Katsarava,
Alemania; AV Krymchantowski, Brasil; M Leone,
Italia; K Ravishankar, India; H Tugrul Atasoy,
Turquia; NJ Wiendels, Paises Bajos.

Grupo de trabajo en cefaleas de origen

infeccioso:

C Tassorelli, Italia (directora)
(cristina.tassorelli@mondino.it)
JR Berger, EE. UU.; E Marchioni, Italia; V Osipova,
Rusia; K Ravishankar, India; F Sakai, Japon; L Savi,
Italia.

Grupo de trabajo en cefaleas atribuidas a
trastorno de la homeostasis:

J Pascual, Espaiia (director)
(juliopascualgomez@gmail.com)

M Bigal, Brasil; C Bordini, Brasil; J Gonzalez
Menacho, Espana; F Mainardi, Italia; A Ozge, Turquia;
J Pereira-Monteiro, Portugal; M Serrano-Dueiias,
Ecuador.

Grupo de trabajo en cefaleas o dolor facial
atribuidos a trastornos del craneo, cuello,
0jos,

oidos, nariz, senos paranasales, dientes, boca
o de otras estructuras faciales o cervicales:

© International Headache Society 2018

M Levin, EE. UU. (director)

(Morris.Levin@ucsf.edu)

R Cady, EE. UU.; C Fernandez de las Pefas, Espafia; D
Friedman, EE. UU.; V Guidetti, Italia; J Lance,
Australia; P Svensson, Dinamarca.

Grupo de trabajo en cefaleas

atribuidas a un trastorno

psiquiatrico:
M Vincent, Brasil (director)
(maurice.vincent@me.com)
JI Escobar, EE. UU.; M First, EE. UU.; AE Lake III,
EE. UU.; E Loder, EE. UU.; F Radat, Francia.

Grupo de trabajo en lesiones dolorosas de
los pares craneales y otros dolores
faciales:

Z Katsarava, Alemania y T Nurmikko, Reino Unido
(co-directores)

(zaza katsarava@uni-due.de)

R Benoliel, Israel; Giorgio Cruccu, Italia; C

Sommer, Alemania; R-D Treede, Alemania.

Grupo de trabajo en trastornos en el
apéndice y criterios:

GM Terwindt, Paises Bajos (directora)
(G.M.Terwindt@lumec.nl)

Reconocimientos

El trabajo del Comité de clasificacion de la cefalea de la
International ~ Headache  Society estd  financiado
exclusivamente por la International Headache Society. No
ha habido patrocinio comercial de la [II edicion de la
Clasificacion internacional de las cefaleas.

Hacemos constar nuestro agradecimiento a Timothy
Steiner por su apoyo; en primer lugar por su esfuerzo
como secretario honorifico del Comité de clasificacion vy,
en segundo lugar, por su trabajo de correccion y
preparacion del presente manuscrito.



4 Cephalalgia 38(1)
indice
Prologo 5
Como utilizar la clasificacion 6
Clasificacion 8
Parte I: Las cefaleas primarias
1. Migrafa 18
2. Cefalea tensional 42
3. Cefaleas trigémino-autondmicas 51
4. Otras cefaleas primarias 61
Parte II: Cefaleas secundarias
Introduccion 80
5. Cefalea atribuida a traumatismo craneoencefalico y/o cervical 82
6. Cefalea atribuida a vasculopatia craneal y/o cervical 94
7. Cefalea atribuida a trastorno intracraneal no vascular 129
8. Cefalea atribuida a administracion o privacion de una sustancia 151
9. Cefalea de origen infeccioso 172
10. Cefalea atribuida a trastorno de la homeostasis 185
11. Cefalea o dolor facial atribuidos a trastornos del craneo, cuello, ojos, oidos, nariz, senos paranasales,
dientes, boca o de otras estructuras faciales o cervicales 201
12. Cefalea atribuida a trastorno psiquiatrico 216
Parte III: Neuropatias craneales dolorosas, otros dolores faciales y otras cefaleas
13. Lesiones dolorosas de los pares craneales y otros dolores faciales 222
14. Otras cefaleas 251
Apéndice
Definicion de términos 283

(commented [PP1]:

© International Headache Society 2018




ICHD-III

5

Prologo

En nombre del Comité de clasificacion de la International
Headache Society, tengo el honor de presentar la tercera
edicion de la Clasificacion internacional de las cefaleas
(ICHD-III).

Esta sucede a la publicacion de la ICHD-III beta en el
2013. El proposito en el que se basaba la version beta era
el de estimular mas ensayos de campo antes de la
presentacion de la ICHD-III final, y los resultados han
sido satisfactorios. Se han publicado ensayos de campo
excelentes, entre otros sobre migrafia con aura, cefalea en
racimos, hipertension intracraneal idiopatica y neuralgia
del trigémino. Por ejemplo, se document6 que los criterios
del apéndice para la A1.2 Migraiia con aura superaban a
los de la 1.2 Migraiia con aura en el cuerpo principal de la
ICHD-III beta, de modo que diferenciaban mejor este
trastorno de los accidentes isquémicos transitorios. Los
ensayos de campo demostraron que las nuevas
caracteristicas asociadas al criterio C1 de la 3.1 Cefalea en
racimos, la rubefaccion y la sensacion de ocupacion del
oido, no aportaban nada para la discriminacion
diagnostica. Por lo tanto, estos sintomas se incluyen
unicamente en el apéndice de la ICHD-III donde se invita
a continuar investigando. Estos son ejemplos del proceso
basado en pruebas cientificas para la clasificacion de
enfermedades que fundamenta todos los futuros cambios
de la Clasificacion internacional de las cefaleas.

Una razon que contribuy6 a la version beta fue que
creiamos que al publicar la ICHD-III se incluirian los
codigos de la  Clasificacion — Internacional — de
Enfermedades, 11° version (CIE-11) de la Organizacion
Mundial de la Salud (OMS). Esperabamos que la CIE-11
estuviera terminada en 2016, pero por desgracia se han
producido retrasos importantes e inesperados, de modo
que los codigos actuales siguen sin estar disponibles. Por
lo tanto tuvimos que publicar la ICHD-III sin ellos.

La ICHD-III se publico como el primer numero de
Cephalalgia en 2018, justo 30 afios después de la primera
edicion de la Clasificacion internacional de las cefaleas,
lo que ahora se denomina ICDH-I. La primera version se
basaba fundamentalmente solo en la opinion de los
expertos; sin embargo, demostrdo ser valida en gran
medida. La ICHD-II, publicada en 2004, incluyo6 una serie
de cambios motivados en parte por nuevos datos
cientificos y en parte por la opinion revisada de expertos.
Las nuevas pruebas desempenaron un papel relativamente
mayor para los cambios que se realizaron en la ICHD-III
beta y son en las que se basan todas las modificaciones
posteriores incluidas en la ICHD-III. Por lo tanto, la
clasificacion de las cefaleas actual y las versiones futuras
estaran impulsadas en su totalidad por datos probatorios.
En 2010 comenzé un largo viaje que culmind con la
publicacion de la ICHD-III, pero el comité actual aun
tiene mucho trabajo por hacer durante los proximos afios.

© International Headache Society 2018

La ICHD-III beta se tradujo a varios idiomas, y estas
traducciones necesitan actualizarse antes de que la ICHD-
III se publique en esos idiomas. Ojala se publiquen y se
pueda acceder a muchas mas traducciones de la ICHD-III
en todos los idiomas mayoritarios e incluso en muchos
minoritarios. La version electronica de la ICHD-III beta
que ya desarroll6 el profesor Hartmut Gobel se actualizara
con la version ICHD-III. Esta previsto un libro de casos en
colaboracién con los profesores Morris Levin y Jes
Olesen. Por ultimo, los profesores Timothy Steiner y Jes
Olesen confluiran las ICHD-IIT y CIE-11 tan pronto como
los codigos de la CIE-11 estén disponibles.

¢ Cudl es entonces el futuro de la clasificacion de las
cefaleas? La clasificacion debe en principio ser una
disciplina conservadora. Cuando se realizan grandes
cambios en una clasificacion todos los estudios previos
que utilizaron esas partes de la clasificacion modificadas
deben revisarse. Por ejemplo, los ensayos farmacologicos
basados en los criterios de diagnostico previos deben
repetirse si dichos criterios sufren cambios importantes,
porque los pacientes que encajen en los nuevos
diagnosticos seran diferentes de los que encajen en los
diagnosticos previos. La esperanza que tengo es que los
ensayos de campo y analisis cientificos en activo de los
que se ha servido la ICHD-III contintien en el tiempo, de
manera que los cambios futuros se basen inicamente en
los datos cientificos. Siguiendo la tradicion, se tardaran
unos 10-15 afios mas hasta que se publique la ICHD-IV,
pero entretanto se producirdn varios ensayos de campo.
Los criterios de diagnostico modificados de la ICHD-IT
para la Migraiia cronica se publicaron en Cephalalgia; el
Comité de clasificacion apoy6 estos cambios y pidi6 que
comenzaran a utilizar de manera inmediata aunque no
estuviesen integrados en la Clasificacion internacional de
las cefaleas hasta que aparecieron en la ICHD-III afios
después. El comit¢ de clasificacion futuro deberia
asimismo poder avalar y apoyar la aceptacion de criterios
de diagnostico nuevos o revisados antes de publicar la
ICHD-4 cuando se basen en ensayos de campo de calidad
publicados en Cephalalgia.

La ICHD-I consiguié aupar la clasificacion de las
cefaleas de uno de los peores catalogos de enfermedades
neuroldgicas a uno de los mejores. Mantenemos este
impulso desde hace 30 afios y la superioridad de nuestra
clasificacion quedo patente hace poco durante el trabajo
del comité en Ginebra durante la seccion neurologica de la
CIE-11. No existe otra disciplina dentro de la neurologia
con una clasificacion tan sistematica que incluya criterios
de diagnostico para cada una de las enfermedades. Espero
de verdad que podamos mantener esta tradicion, y que las
cefaleas sigan liderando el camino en la clasificacion de
las enfermedades neurologicas.

Jes Olesen
Director
Comité de clasificacion de la cefalea de la International
Headache Society
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Como utilizar esta clasificacion

Este extenso documento no se ha elaborado con la intencién
de ser memorizado. Ni siquiera los miembros del Comité de
clasificacion son capaces de recordar todo el contenido. Es
una obra de consulta para utilizar una y otra vez. De esta
forma, pronto llegara a conocer los criterios de diagnostico
para la 1.1 Migraiia sin aura y 1a 1.2 Migrafia con aura, los
tipos fundamentales de 2. Cefalea de tipo tensional y 3.1
Cefalea en racimos, y algunos mas. El resto quedarin
disponibles para consulta. En la practica clinica no se
necesita la clasificacion para los casos obvios de migrafia o

de

cefalea tensional, pero si resulta util cuando el

diagnostico es incierto. La clasificacion es indispensable
para la investigacién: cada paciente incluido en un

proyecto,

sea un ensayo clinico o un estudio de

fisiopatologia o bioquimica, debe cumplir una serie de
criterios de diagnostico.

1.

%)

4.

Esta clasificacion es jerarquica, y usted debe decidir
cuanto quiere detallar el diagnostico: del primer digito
hasta el quinto. El primero aporta una idea general del
grupo al que pertenece el paciente. Es, por ejemplo, ;1.
Migraiia o 2. Cefalea de tipo tensional o 3. Cefalea
trigémino-autonomica? Asi se obtiene la informacion
que permite un diagnostico mas detallado. El nivel de
precision deseado depende del objetivo. En la practica
general solo se emplean los diagndsticos del primer o
segundo digito, mientras que en la practica
especializada y en centros de cefalea lo apropiado es un
diagnostico al nivel del cuarto o quinto digito.

. En la mayoria de los casos, los pacientes reciben un

diagnostico conforme al fenotipo clinico que presentan
en ese momento o que han presentado durante el tltimo
afio. Para la genética y otros usos se utiliza la
frecuencia durante toda la vida del paciente.

. Cada tipo, subtipo o subforma distinta de cefalea que

presente el paciente deben ser diagnosticados y
codificados de manera independiente. Por consiguiente,
un paciente afectado de gravedad en una clinica de
cefalea puede recibir tres diagndsticos y codigos: 1.1
Migrana sin aura, 1.2 Migraiia con aura 'y 8.2 Cefalea

por abuso de medicamentos.

Cuando un paciente recibe mas de un diagnostico, estos
deben organizarse en orden de importancia para el
paciente.

. Cuando un tipo de cefalea en un paciente concreto

cumpla dos conjuntos diferentes de criterios de
diagnostico, se debera emplear toda la informacion
disponible para decidir cudl de las alternativas es la
correcta o cudl es el diagnostico méas probable. Esto
podria incluir el historial de cefaleas longitudinal
(¢como comenzd la cefalea?), los antecedentes
familiares, el efecto de los farmacos, el vinculo con el
periodo menstrual, la edad, el género y un abanico de

otras caracteristicas. El cumplimiento de los criterios
de diagnostico de la 1. Migraiia, 2. Cefalea de tipo
tensional o 3. Cefalea trigémino-autonomica —o
cualquiera de sus subtipos— siempre prevalece sobre
los criterios de las categorias de diagnostico
probables, que son las que se describen al final de
cada uno de los grupos. En otras palabras, un paciente
cuya cefalea cumple los criterios tanto para la 1.5
Migraiia probable, como para la 2.1 Cefalea
episodica infrecuente de tipo tensional deberia ser
clasificado en el segundo tipo. De todas formas,
siempre se ha de considerar la posibilidad de que
algunos episodios de cefalea cumplen un conjunto de
criterios y otros responden a otros diferentes. En estos
casos, existen dos diagnosticos y ambos han de ser
clasificados.

. Para recibir un diagnostico de cefalea personalizado,

en la mayoria de casos el paciente debe experimentar
un nimero minimo de episodios de (o de dias con)
esa cefalea. Esta cifra esta especificada en los
criterios de diagnostico para el tipo de cefalea,
subtipo o subforma correspondiente. Ademas, la
cefalea debe cumplir una serie de requisitos
establecidos en los criterios encabezados por letras:
A, B, C, etc. Algunos encabezamientos de este tipo
son monotéticos, es decir, expresan un Unico
requisito. Otros encabezamientos con letras son
politéticos, precisan el cumplimiento de, por ejemplo,
solo dos de las cuatro caracteristicas expuestas.

. La lista completa de los criterios de diagndstico se

facilita solo en el primer y segundo nivel de algunas
cefaleas. Los criterios de diagnostico en el tercer y
cuarto nivel exigen, por tanto, como criterio A el
cumplimiento de los criterios de los niveles uno o
dos, y en el criterio B y en adelante se delimita el
resto de los criterios especificos que se deben
cumplir.

. La frecuencia de las cefaleas primarias oscila entre

los episodios cada 1-2 afios hasta las crisis diarias. La
gravedad de las crisis también varia. Por lo general, la
ICHD-III no ofrece la posibilidad de clasificar
conforme a la frecuencia o la gravedad, pero si se
aconseja que se especifiquen la frecuencia y la
gravedad en el texto libre.

9. (Cefalea primaria, secundaria o ambas? En caso
de que el debut de una nueva cefalea guarde una
estrecha relacion temporal con otro trastorno
conocido por causar cefalea o cumpla otros criterios
para ocasionar tal trastorno, la nueva cefalea se
clasifica como secundaria al trastorno
desencadenante. Esto permanece vigente incluso
cuando la cefalea presente caracteristicas de cefalea
primaria (migrafia, cefalea de tipo tensional, cefalea
en racimos o alguna de las otras cefaleas trigémino-
autonomicas). Cuando la cronificacion de una cefalea
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primaria preexistente guarde una estrecha relacion
temporal con dicho trastorno causal, se deberian
consignar tanto el diagnéstico primario como el
secundario. Cuando el empeoramiento significativo
(por lo general referido a un aumento en la frecuencia
y/o la gravedad del doble o mas) de una cefalea
primaria preexistente guarde una estrecha relacion
temporal con dicho trastorno causal, se deberian indicar
tanto el diagnostico primario como el secundario,
siempre y cuando existan suficientes pruebas de que
dicho trastorno pueda ocasionar cefalea.

. El ultimo criterio para casi todas las cefaleas es "No

atribuible a otro diagnoéstico de la ICHD-III". El
analisis de otros diagndsticos posibles (el diagndstico
diferencial) es una parte habitual del proceso de
diagnostico clinico. Si la cefalea parece cumplir los
criterios de un trastorno concreto, este ultimo criterio
funciona como recordatorio para siempre tener en
cuenta otros diagnosticos que pudieran explicar mejor
la cefalea.

En concreto, esto es valido para evaluar cuando una
cefalea es primaria o secundaria. Se cumple asimismo
con los trastornos causales: por ejemplo, el caso de una
cefalea que aparece en el mismo intervalo de tiempo
que un ictus isquémico agudo podria ser una
consecuencia no del ictus, sino de la causa del ictus (p.
¢j., una diseccion).

. Muchos pacientes con episodios de cefalea que

cumplen un conjunto de criterios de diagnodstico
también presentan episodios que, aunque similares, no
se ajustan totalmente a los criterios. Esto puede deberse
al tratamiento, a la dificultad para recordar sintomas
con claridad o a otros factores. Se debe, por tanto, pedir
al paciente que describa una crisis tipica no tratada o
tratada sin éxito y cerciorarse de que ha tenido lugar
una cantidad suficiente de las mismas para establecer el
diagnostico. A continuacion incluir los episodios menos
tipicos cuando se describe la frecuencia de las crisis.

. Cuando se sospecha que un paciente presenta mas de

un tipo de cefalea se recomienda firmemente que
rellene un diario de diagnostico de cefalea en el que,
para cada episodio, se registren las caracteristicas
importantes. Se ha demostrado que este tipo de diarios
de cefaleas mejoran la precision del diagnostico y
permiten un juicio mas preciso para valorar el consumo
de medicacion. El diario ayuda a valorar la cantidad de
dos 0 mas tipos o subtipos de cefaleas diferentes. Por
ultimo, contribuye a que el paciente pueda distinguir
entre las distintas cefaleas, tales como migrafia sin aura
y cefalea episodica de tipo tensional.

. En cada capitulo sobre las cefaleas secundarias se

mencionan las causas mas conocidas y asentadas, y se
exponen los criterios de cumplimiento para las cefaleas
correspondientes. No obstante, en multitud de
capitulos, como el 9. Cefalea de origen infeccioso,
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existe un nimero de causas posibles practicamente
infinito. Con el objetivo de evitar una lista muy extensa
solo se mencionan las mas importantes. En el ejemplo,
las causas menos frecuentes son asignadas a 9.2.3
Cefalea atribuida a otras infecciones sistémicas. En los
otros capitulos de cefaleas secundarias se sigue el
mismo sistema.

criterios de diagnostico para las cefaleas
secundarias ya no precisan la remision o mejora
sustancial del trastorno causal subyacente antes de
formalizar el diagnostico. Los criterios de diagndstico
de la ICHD-III se pueden poner en practica
inmediatamente, tan pronto se presenten o una vez se
haya confirmado el trastorno subyacente. El criterio A
es la presencia de la cefalea; el criterio B es la
presencia del trastorno causal; el criterio C es la prueba
de la ectiopatogenia. Para los procesos agudos, la
presencia de una relacion temporal estrecha entre el
inicio de la cefalea y el inicio del presunto trastorno
causal suele ser suficiente para establecer la
etiopatogenia, mientras que los procesos menos agudos
por lo general precisan mas pruebas para confirmar la
causalidad. En todos los casos se debe comprobar el
ultimo criterio: "No atribuible a otro diagndstico de la
ICHD-III".

. En algunas cefaleas secundarias, tales como la 5.2

Cefalea  persistente  atribuida a  traumatismo

craneoencefilico, se reconoce la manifestacion de

tipos o subtipos de cefalea persistente; esto es, la

cefalea que se inicio por otro trastorno no remite

después de que dicho trastorno haya remitido. En

estos casos, el diagnostico varia del tipo agudo (p. ej.,

5.1 Cefalea aguda atribuida a traumatismo

craneoencefalico) al tipo persistente (5.2 Cefalea

persistente atribuida a traumatismo

craneoencefdlico) tras un intervalo temporal concreto

(en este caso, tres meses). La demostracién de la

etiopatogenia depende del cumplimiento de los

criterios de diagnostico para el tipo agudo, y la

persistencia de la misma cefalea. Muchos

diagnosticos de este tipo constan en el Apéndice por

ser insuficientes las pruebas de su existencia.

Normalmente no se emplearan, pero estan ahi para

estimular la investigacion de mejores criterios de

causalidad.

Apéndice estd dirigido a la investigacion.
Contribuye a que los cientificos clinicos estudien las
entidades huérfanas para su posterior inclusion en (o,
en algunos casos, exclusion de) el cuerpo principal de
la clasificacion. La mayoria de los criterios de
diagnostico del Apéndice son nuevos o alternativas a
los criterios del cuerpo principal. Algunas son
entidades antiguas sin suficiente validacion; se espera
eliminarlas en la proxima revision de la ICHD si no se
recopilan las pruebas adecuadas.
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Clasificacion

Cédigo ICHD-III

1.1
1.2
1.2.1
1.2.1.1
1.2.1.2
1.2.2
1.23
1.2.3.1
1.2.3.1.1
1.23.1.2
1.2.3.1.3
1.2.3.1.4
1.23.1
1.2.4
1.3
1.4
1.4.1
1.4.2
1.43
1.4.4

1.5.1
1.52

1.6.1
1.6.1.1
1.6.1.2

1.6.2

1.6.3

2.1.1

2.12
2.2

2.2.1

222
23

2.3.1

232
2.4

2.4.1

242

243

Diagnéstico

Migraia

Migrafia sin aura

Migrafia con aura

Migraiia con aura tipica

Aura tipica con cefalea

Aura tipica sin cefalea

Migraiia con aura del tronco del encéfalo

Migrafia hemipléjica

Migraiia hemipléjica familiar (MHF)

Migraiia hemipléjica familiar de tipo I (MHF-I)

Migraiia hemipléjica familiar de tipo II (MHF-II)

Migrafia hemipléjica familiar de tipo Il (MHF-III)

Migrafia hemipléjica familiar, otros loci

Migrafia hemipléjica esporadica (MHE)

Migrafia retiniana

Migrafia crénica

Complicaciones de la migrana

Estado migrafioso

Aura persistente sin infarto

Infarto migrafioso

Crisis epiléptica desencadenada por aura migrafiosa

Migraiia probable

Migraiia sin aura probable

Migrafia con aura probable

Sindromes episodicos que pueden asociarse a la migrafia
Trastorno gastrointestinal recurrente

Sindrome de vomitos ciclicos

Migrafia abdominal

Vértigo paroxistico benigno

Torticolis paroxistica benigna

Cefalea de tipo tensional

Cefalea episodica infrecuente de tipo tensional

Cefalea episodica infrecuente de tipo tensional con hipersensibilidad pericraneal
Cefalea episodica infrecuente de tipo tensional sin hipersensibilidad pericraneal
Cefalea episodica frecuente de tipo tensional

Cefalea episodica frecuente de tipo tensional con hipersensibilidad pericraneal
Cefalea episddica frecuente de tipo tensional sin hipersensibilidad pericraneal
Cefalea cronica de tipo tensional

Cefalea cronica de tipo tensional con hipersensibilidad pericraneal
Cefalea crénica de tipo tensional sin hipersensibilidad pericraneal
Cefalea de tipo tensional probable

Cefalea episodica infrecuente de tipo tensional probable

Cefalea episodica frecuente de tipo tensional probable

Cefalea cronica de tipo tensional probable

Cefaleas trigémino-autonémicas (CTA)

Cefalea en racimos
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3.1.1
3.1.2
32
321
322
33
3.3.1
3.3.1.1
3312
332
3.3.2.1
3322
3.4
3.4.1
342
3.5
3.5.1
3.52
3.53
354

4.1.1
4.2
42.1
43
43.1
4.4
45
45.1
452
453
4.53.1
4532
46
4.6.1
4.6.2
463
4.6.3.1
4632
47
4.7.1
48
481
4.9
49.1
4.10
4.10.1
5.1
5.1.1
512

Cefalea en racimos episodica

Cefalea en racimos cronica

Hemicranea paroxistica

Hemicranea paroxistica episodica

Hemicranea paroxistica cronica

Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duracion

Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duracion con hiperemia conjuntival y lagrimeo (SUNCT)
SUNCT episodica

SUNCT cronica

Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duracion con sintomas autondémicos craneales (SUNA)
SUNA episodica

SUNA cronica

Hemicranea continua:

Hemicranea continua, subtipo en remision

Hemicranea continua, subtipo persistente

Cefalea trigémino-autonémica probable

Cefalea en racimos probable

Hemicranea paroxistica probable

Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duracion probable
Hemicranea continua probable

Otras cefaleas primarias

Cefalea tusigena primaria

Cefalea tusigena primaria probable

Cefalea por esfuerzo fisico primaria

Cefalea por esfuerzo fisico primaria probable

Cefalea por actividad sexual primaria

Cefalea por actividad sexual primaria probable

Cefalea en trueno primaria

Cefalea por crioestimulo

Cefalea atribuida a aplicacion externa de crioestimulo

Cefalea atribuida a ingestion o inhalacion de crioestimulo
Cefalea por crioestimulo probable

Cefalea atribuida a aplicacion externa de crioestimulo probable
Cefalea atribuida a ingestion o inhalacion de crioestimulo probable
Cefalea por presion externa

Cefalea por compresion externa

Cefalea por traccion externa

Cefalea por presion externa probable

Cefalea por compresion externa probable

Cefalea por traccion externa probable

Cefalea punzante primaria

Cefalea punzante primaria probable

Cefalea numular

Cefalea numular probable

Cefalea hipnica

Cefalea hipnica probable

Cefalea diaria persistente de novo

Cefalea diaria persistente de novo probable

Cefalea atribuida a traumatismo craneoencefalico y/o cervical
Cefalea aguda atribuida a traumatismo craneoencefalico
Cefalea aguda atribuida a traumatismo craneoencefalico moderado o grave
Cefalea aguda atribuida a traumatismo craneoencefalico leve
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5.2
5.2.1
522
53
5.4
5.5
5.6

6.1
6.1.1
6.1.1.1
6.1.1.2
6.1.1
6.2
6.2.1
6.22
6.2.3
6.2.4
6.2.4.1
6.2.4.2
6.2.43
6.3
6.3.1
6.3.2
6.3.3
6.3.4
6.3.5
6.4
6.4.1
6.4.2
6.43
6.5
6.5.1
6.5.1.1

6.5.1.2

6.5.2
6.5.3
6.6
6.6.1
6.6.2
6.7
6.7.1
6.7.2
6.7.3
6.7.3.1
6.73.2
6.73.3
6.7.4
6.8
6.8.1

Cefalea persistente atribuida a traumatismo craneoencefalico

Cefalea persistente atribuida a traumatismo craneoencefalico moderado o grave
Cefalea persistente atribuida a traumatismo craneoencefalico leve

Cefalea aguda atribuida a latigazo cervical

Cefalea persistente atribuida a latigazo cervical

Cefalea aguda atribuida a craneotomia

Cefalea persistente atribuida a craneotomia

Cefalea atribuida a vasculopatia craneal y/o cervical

Cefalea atribuida a episodio isquémico cerebral

Cefalea atribuida a ictus isquémico (infarto cerebral)

Cefalea aguda atribuida a ictus isquémico (infarto cerebral)

Cefalea persistente atribuida a ictus isquémico (infarto cerebral)

Cefalea atribuida a accidente isquémico transitorio (AIT)

Cefalea atribuida a hemorragia intracraneal no traumatica

Cefalea aguda atribuida a hemorragia intracerebral no traumatica

Cefalea aguda atribuida a hemorragia subaracnoidea no traumatica

Cefalea aguda atribuida a hemorragia subdural aguda no traumatica

Cefalea persistente atribuida a hemorragia intracraneal no traumatica previa
Cefalea persistente atribuida a hemorragia intracerebral no traumatica previa
Cefalea persistente atribuida a hemorragia subaracnoidea no traumatica previa
Cefalea persistencia atribuida a hemorragia subdural aguda no traumatica previa
Cefalea atribuida a malformacion vascular sin ruptura

Cefalea atribuida a aneurisma sacular sin ruptura

Cefalea atribuida a malformacion arteriovenosa congénita

Cefalea atribuida a fistula arteriovenosa dural

Cefalea atribuida a hemangioma cavernoso

Cefalea atribuida a hemangiomatosis encefalotrigeminal o leptomeningea (sindrome de Sturge-Weber)
Cefalea atribuida a arteritis

Cefalea atribuida a arteritis de células gigantes (ACG)

Cefalea atribuida a vasculitis primaria del sistema nervioso central (VPSNC)
Cefalea atribuida a vasculitis secundaria del sistema nervioso central (VSSNC)
Cefalea atribuida a trastorno de las arterias cervicales carétidas o vertebrales
Cefalea, dolor facial o dolor cervical atribuidos a diseccion de la arteria cervical carotida o vertebral

Cefalea, dolor facial o dolor cervical agudos atribuidos a diseccion de la arteria cervical carétida o
vertebral

Cefalea, dolor facial o dolor cervical persistentes atribuidos a diseccion de la arteria cervical carotida o
vertebral

Cefalea tras endarterectomia

Cefalea atribuida a angioplastia o implantacion de stent carotideos o vertebrales

Cefalea atribuida a flebopatias craneales

Cefalea atribuida a flebotrombosis cerebral

Cefalea atribuida a implantacion de stent en seno venoso craneal

Cefalea atribuida a otras arteriopatias intracraneales agudas

Cefalea atribuida a procedimiento endoarterial intracraneal

Cefalea por angiografia

Cefalea atribuida a sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible (SVCR)

Cefalea aguda atribuida a sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible (SVCR

Cefalea aguda probablemente atribuida a sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible (SVCR)
Cefalea persistente atribuida a sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible previo (SVCR)
Cefalea atribuida a diseccion arterial intracraneal

Cefalea y/o aura de tipo migranoso atribuida a vasculopatia intracraneal cronica

Cefalea atribuida a arteriopatia cerebral autosomica dominante con infartos subcorticales y
leucoencefalopatia (CADASIL)
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6.8.2
6.8.3
6.8.4
6.8.5

6.8.6
6.9

7.1
7.1.1
7.12
7.1.3
7.1.4
7.2
7.2.1
7.2.3
7.2.4
7.3
7.3.1
732
733
7.3.4
7.3.5

7.4
7.4.1
7.4.1.1
742
743
7.5
7.6
7.6.1
7.6.2
7.7
7.8

8.1
8.1.1
8.1.1.1
8.1.1.2
8.1.2
8.1.3
8.1.4
8.1.4.1
8.1.4.2
8.1.5
8.1.6
8.1.6.1
8.1.6.2
8.1.7
8.1.7.1
8.1.7.2

Cefalea atribuida a encefalopatia mitocondrial, acidosis lactica y episodios de pseudoictus (MELAS)
Cefalea atribuida a angiopatia de moyamoya
Aura de tipo migrafioso atribuida a angiopatia amiloide cerebral

Cefalea atribuida a sindrome de vasculopatia retiniana con leucodistrofia cerebral y manifestaciones
sistémicas (RVCLSM)

Cefalea atribuida a otra vasculopatia intracraneal cronica

Cefalea atribuida a apoplejia hipofisaria

Cefalea atribuida a trastorno intracraneal no vascular

Cefalea atribuida a hipertension del liquido cefalorraquideo (LCR)

Cefalea atribuida a hipertension intracraneal idiopatica

Cefalea atribuida a hipertension intracraneal secundaria a trastornos metabolicos, toxicos u hormonales
Cefalea atribuida a hipertension intracraneal secundaria a trastorno cromosémico
Cefalea atribuida a hipertension intracraneal secundaria a hidrocefalia

Cefalea atribuida a hipotension del liquido cefalorraquideo (LCR)

Cefalea tras puncién dural

Cefalea por fistula del liquido cefalorraquideo (LCR)

Cefalea atribuida a hipotension intracraneal espontanea

Cefalea atribuida a enfermedad intracraneal inflamatoria no infecciosa

Cefalea atribuida a neurosarcoidosis

Cefalea atribuida a meningitis aséptica (no infecciosa)

Cefalea atribuida a otra enfermedad intracraneal no infecciosa

Cefalea atribuida a hipofisitis linfocitica

Sindrome de cefalea y déficits neurologicos transitorios con linfocitosis del liquido cefalorraquideo
(HaNDL)

Cefalea atribuida a neoplasia intracraneal

Cefalea atribuida a neoplasia intracraneal

Cefalea atribuida a quiste coloide del tercer ventriculo

Cefalea atribuida a meningitis carcinomatosa

Cefalea atribuida a hipersecrecion o hiposecrecion hipofisaria o hipotalamica
Cefalea atribuida a inyeccion intratecal

Cefalea atribuida a crisis epiléptica

Cefalea comicial

Cefalea postcomicial

Cefalea atribuida a malformacion de Chiari de tipo I (MC-I)
Cefalea atribuida a otro trastorno intracraneal no vascular

Cefalea atribuida a administracion o supresion de una sustancia
Cefalea atribuida a consumo de o exposicion a sustancias

Cefalea por generadores de oxido nitrico (NO)

Cefalea inmediata por generadores de 6xido nitrico (NO)

Cefalea tardia por generadores de 0xido nitrico (NO)

Cefalea por inhibidores de la fosfodiesterasa

Cefalea por mondxido de carbono (CO)

Cefalea alcoholica

Cefalea alcoholica inmediata

Cefalea alcoholica tardia

Cefalea por cocaina

Cefalea por histamina exégena

Cefalea inmediata por histamina exogena

Cefalea tardia por histamina exogena

Cefalea provocada por el péptido relacionado con el gen de la calcitonina (CGRP)
Cefalea inmediata provocada por el CGRP

Cefalea tardia provocada por el CGRP
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8.1.8 Cefalea atribuida a vasopresor agudo exogeno
8.1.9 Cefalea atribuida al uso ocasional de medicamentos no indicados contra la cefalea
8.1.10 Cefalea atribuida al uso prolongado de medicamentos no indicados contra la cefalea
8.1.11 Cefalea atribuida al consumo de o exposicion a otras sustancias
8.2 Cefalea por abuso de medicamentos
8.2.1 Cefalea por abuso de ergotaminicos
8.2.2 Cefalea por abuso de triptanes
8.2.3 Cefalea por abuso de analgésicos no opioides
8.2.3.1 Cefalea por abuso de paracetamol (acetaminofeno)
8.2.3.2 Cefalea por abuso de antiinflamatorios no esteroideos (AINE)
8.2.3.2.1 Cefalea por abuso de acido acetilsalicilico
8.2.3.3 Cefalea por abuso de otros analgésicos no opioides
8.24 Cefalea por abuso de opioides
8.2.5 Cefalea por abuso de combinacion de analgésicos
8.2.6 Cefalea atribuida al abuso de varias clases de farmacos sin abuso individual de los mismos
8.2.7 Cefalea atribuida al abuso no especificado 0 no comprobado de varias clases de farmacos
8.2.8 Cefalea atribuida a abuso de otros medicamentos
8.3 Cefalea atribuida a supresion de una sustancia
8.3.1 Cefalea por privacion de cafeina
8.3.2 Cefalea por privacion de opioides
8.3.3 Cefalea por privacion de estrogenos
8.3.4 Cefalea atribuida a privacion tras uso prolongado de otras sustancias
9. Cefalea de origen infeccioso
9.1 Cefalea atribuida a infeccion intracraneal
9.1.1 Cefalea atribuida a meningitis o meningoencefalitis bacterianas
9.1.1.1 Cefalea aguda atribuida a meningitis o0 meningoencefalitis bacterianas
9.1.1.2 Cefalea cronica atribuida a meningitis o meningoencefalitis bacterianas
9.1.1.3 Cefalea persistente atribuida a meningitis o meningoencefalitis bacterianas previas
9.12 Cefalea atribuida a meningitis o encefalitis viricas
9.1.2.1 Cefalea atribuida a meningitis virica
9.1.22 Cefalea atribuida a encefalitis virica
9.1.3 Cefalea atribuida a micosis u otra parasitosis intracraneal
9.13.1 Cefalea aguda atribuida a micosis u otra parasitosis intracraneal
9.132 Cefalea crénica atribuida a micosis u otra parasitosis intracraneal
9.1.4 Cefalea atribuida a infeccion cerebral localizada
9.2 Cefalea atribuida a infeccion sistémica
9.2.1 Cefalea atribuida a infeccion bacteriana sistémica
9.2.1.1 Cefalea aguda atribuida a infeccion bacteriana sistémica
9.2.12 Cefalea cronica atribuida a infeccion bacteriana sistémica
9.2.2 Cefalea atribuida a infeccion virica sistémica
9.2.2.1 Cefalea aguda atribuida a infeccion virica sistémica
9.222 Cefalea cronica atribuida a infeccion virica sistémica
9.2.3 Cefalea atribuida a otras infecciones sistémicas
9.2.3.1 Cefalea aguda atribuida a otras infecciones sistémica
9.232 Cefalea cronica atribuida a otras infecciones sistémicas
10. Cefalea atribuida a trastorno de la homeostasis
10.1 Cefalea atribuida a hipoxia o hipercapnia
10.1.1 Cefalea de altura
10.1.2 Cefalea atribuida a vuelo en avion
10.1.3 Cefalea por inmersion
10.1.4 Cefalea por apnea del sueiio
10.2 Cefalea por dialisis
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10.3
10.3.1
10.3.2
10.3.3
10.3.4
10.3.5
10.4
10.5
10.6
10.7
11.
1.1
11.2
11.2.1
11.2.2
11.2.3
11.3
11.3.1
11.3.2
11.3.3
11.3.4
11.4
11.5
11.5.1
11.5.2
11.6
11.7
11.8
11.9
12.
12.1
12.2
13.
13.1
13.1.1
13.1.1.1
13.1.1.1.1
13.1.1.1.2
13.1.1.2
13.1.1.2.1
13.1.1.2.2
13.1.1.2.3
13.1.1.3
13.1.1.3.1
13.1.1.3.2
13.1.2
13.1.2.1
13.1.2.2
13.1.2.3
13.1.2.4

Cefalea atribuida a hipertension arterial

Cefalea atribuida a feocromocitoma

Cefalea atribuida a crisis hipertensiva sin encefalopatia hipertensiva
Cefalea atribuida a encefalopatia hipertensiva

Cefalea atribuida a preeclampsia o eclampsia

Cefalea atribuida a disreflexia autondémica

Cefalea atribuida a hipotiroidismo

Cefalea atribuida a ayuno

Cefalea cardiaca

Cefalea atribuida a otros trastornos de la homeostasis

Cefalea o dolor facial atribuidos a trastornos del craneo, cuello, ojos, oidos, nariz, senos
paranasales, dientes, boca o de otras estructuras faciales o cervicales

Cefalea atribuida a trastorno 6seo craneal

Cefalea atribuida a trastorno cervical

Cefalea cervicogena

Cefalea atribuida a tendinitis retrofaringea

Cefalea atribuida a distonia craneocervical

Cefalea atribuida a trastorno ocular

Cefalea atribuida a glaucoma agudo de angulo cerrado

Cefalea atribuida a defectos de refraccion

Cefalea atribuida a trastorno ocular inflamatorio

Cefalea troclear

Cefalea atribuida a trastorno otico

Cefalea atribuida a trastorno nasal o de los senos paranasales
Cefalea atribuida a sinusitis aguda

Cefalea atribuida a sinusitis cronica o recurrente

Cefalea atribuida a trastorno dental

Cefalea atribuida a trastornos de la articulacion temporomandibular
Cefalea o dolor facial atribuidos a inflamacion del ligamento estilohioideo

Cefalea o dolor facial atribuidos a otros trastornos del craneo, cuello, ojos, oidos, nariz, senos
paranasales, dientes, boca o de otras estructuras faciales o cervicales

Cefalea atribuida a trastorno psiquidtrico

Cefalea atribuida a trastorno de somatizacion

Cefalea atribuida a trastorno psicético

Lesiones dolorosas de los pares craneales y otros dolores faciales
Dolor atribuido a lesion o enfermedad del nervio trigémino
Neuralgia del trigémino

Neuralgia clasica del trigémino

Neuralgia clasica del trigémino estrictamente paroxistica
Neuralgia clasica del trigémino con dolor continuo

Neuralgia del trigémino secundaria

Neuralgia del trigémino atribuida a esclerosis multiple
Neuralgia del trigémino atribuida a lesion ocupante de espacio
Neuralgia del trigémino atribuida a otras causas

Neuralgia idiopatica del trigémino

Neuralgia idiopatica del trigémino estrictamente paroxistica
Neuralgia idiopatica del trigémino con dolor continuo
Neuropatia dolorosa del trigémino

Neuropatia dolorosa del trigémino atribuida a herpes zoster
Neuralgia del trigémino postherpética

Neuralgia del trigémino postraumatica dolorosa

Neuropatia dolorosa del trigémino atribuida a otros trastornos
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13.1.2.5
13.2
13.2.1
13.2.1.1
13.2.1.2
13.2.1.3
13.2.2
13.2.2.1
13222
13.3
13.3.1
13.3.1.1
13.3.1.2
13.3.1.3
13.3.2
13.3.2.1
13.3.2.2
13.3.2.3
13.3.2.4
13.4
13.5
13.6
13.7
13.8
13.9
13.10
13.11
13.12
13.13
13.13.1
13.13.2
14.
14.1
14.2

Al
Al.l
AlLl
Al.12
Al.l3
Al2
A1.2.0.1
A1.2.02
A12.03
Al3
Al.3.1
Al.3.2
Al4
Al45
Al.4.6
Al.6

Neuropatia idiopatica del trigémino

Dolor atribuido a lesion o enfermedad del nervio glosofaringeo
Neuralgia del glosofaringeo

Neuralgia clasica del glosofaringeo

Neuralgia del glosofaringeo secundaria

Neuralgia idiopatica del glosofaringeo

Neuropatia dolorosa del glosofaringeo

Neuropatia dolorosa del glosofaringeo atribuida a causa conocida
Neuropatia dolorosa del glosofaringeo idiopatica

Dolor atribuido a lesion o enfermedad del nervio intermedio
Neuralgia del nervio intermedio

Neuralgia clasica del nervio intermedio

Neuralgia secundaria del nervio intermedio

Neuralgia idiopatica del nervio intermedio

Neuropatia dolorosa del nervio intermedio

Neuropatia dolorosa del nervio intermedio atribuida a herpes zoster

Neuralgia del nervio intermedio postherpética

Neuropatia dolorosa del nervio intermedio atribuida a otros trastornos

Neuropatia dolorosa del nervio intermedio idiopatica
Neuralgia occipital

Sindrome cervicogloso

Neuritis optica dolorosa

Cefalea atribuida a paralisis oculomotora de origen isquémico
Sindrome de Tolosa-Hunt

Sindrome oculosimpatico paratrigeminal (de Raeder)
Neuropatia oftalmopléjica dolorosa recurrente

Sindrome de la boca ardiente

Dolor facial idiopatico persistente

Dolor neuropatico central

Dolor neuropatico central atribuido a esclerosis multiple (EM)
Dolor central tras ictus

Otras cefaleas

Cefalea no clasificada en otra categoria

Cefalea sin especificar

Apéndice

Migraia

Migrafia sin aura

Migrafia menstrual pura sin aura

Migraiia sin aura relacionada con la menstruacion
Migraiia sin aura no menstrual

Migrafia con aura

Migrafia menstrual pura con aura

Migrafia con aura relacionada con la menstruacion
Migrafia con aura no menstrual

Migraiia cronica (criterios alternativos)

Migraiia cronica con periodos sin dolor

Migraiia cronica con dolor continuo
Complicaciones de la migrafia

Estado de aura migrafiosa

Nieve visual

Sindromes episodicos que pueden asociarse a la migrana
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Al.6.4
Al.6.5
Al.6.6
A2.
A2.1
A22
A2.3
A3.
A3.1
A32
A3.3
A3.4
A3.6
Ad.
Ad.11
AS.
AS.1
AS.1.1.1
A5.1.2.1
A5.2
A52.1.1
A522.1
AS5.7
A58
A5.9
A6.
A6.10
AT,
A7.6
A7.6.3
A79
A8.
A8.4
A9.
A9.1
A9.1.3.3
A9.3
Al0.
A10.7
A10.8
A10.8.1
A10.8.2
A10.9
All.

All.2
All2.4
Al1.2.5

All3
All.35

AllLS
All53

Colicos del lactante

Hemiplejia alternante de la infancia

Migraiia vestibular

Cefalea de tipo tensional (criterios alternativos)

Cefalea episodica infrecuente de tipo tensional (criterios alternativos)
Cefalea episodica frecuente de tipo tensional (criterios alternativos)
Cefalea cronica de tipo tensional (criterios alternativos)

Cefaleas trigémi utonémicas (CTA)

Cefalea en racimos (criterios alternativos)

Hemicranea paroxistica (criterios alternativos)

Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duracion (criterios alternativos)
Hemicranea continua (criterios alternativos)

Cefalea trigémino-autonémica indiferenciada

Otras cefaleas primarias

Epicrania fugax

Cefalea atribuida a tr ti cr falico y/o cervical

Cefalea aguda atribuida a traumatismo craneoencefalico

Cefalea aguda tardia atribuida a traumatismo craneoencefalico moderado o grave
Cefalea aguda tardia atribuida a traumatismo craneoencefélico leve

Cefalea persistente atribuida a traumatismo craneoencefalico

Cefalea persistente tardia atribuida a traumatismo craneoencefalico moderado o grave
Cefalea persistente tardia atribuida a traumatismo craneoencefélico leve

Cefalea atribuida a radiocirugia cerebral

Cefalea aguda atribuida a otros traumatismos craneoencefélicos y/o cervicales
Cefalea persistente atribuida a otros traumatismos craneoencefélicos y/o cervicales
Cefalea atribuida a vasculopatia craneal y/o cervical

Cefalea persistente atribuida a vasculopatia craneal y/o cervical previa

Cefalea atribuida a trastorno intracraneal no vascular

Cefalea atribuida a crisis epiléptica

Cefalea tras terapia electroconvulsiva (TEC)

Cefalea persistente atribuida a trastorno intracraneal no vascular previo

Cefalea atribuida a administracion o supresién de una sustancia

Cefalea persistente atribuida a consumo de o exposicion a sustancias previos
Cefalea de origen infeccioso

Cefalea atribuida a infeccion intracraneal

Cefalea persistente atribuida a micosis u otra parasitosis intracraneal previa
Cefalea atribuida a infeccion por virus de la inmunodeficiencia humana (VIH)
Cefalea atribuida a trastorno de la homeostasis

Cefalea y/o dolor cervical atribuidos a hipotension ortostatica (postural)

Cefalea atribuida a otros trastornos de la homeostasis

Cefalea atribuida a vuelo espacial

Cefalea atribuida a otros trastornos metabolicos o sistémicos

Cefalea persistente atribuida a trastorno de homeostasis previo

Cefalea o dolor facial atribuidos a trastornos del craneo, cuello, ojos, oidos, nariz, senos
paranasales, dientes, boca o de otras estructuras faciales o cervicales

Cefalea atribuida a trastorno cervical

Cefalea atribuida a radiculopatia de la region cervical superior

Cefalea atribuida a dolor miofascial en region cervical

Cefalea atribuida a trastorno ocular

Cefalea atribuida a heteroforia o heterotropia

Cefalea atribuida a trastorno nasal o de los senos paranasales

Cefalea atribuida a trastorno de la mucosa, los cornetes o el tabique nasales
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Al2.

Al23
Al2.4
Al25
Al2.6
Al2.7
Al2.8
Al2.9

Cefalea atribuida a trastorno psiquiatrico

Cefalea atribuida a trastorno depresivo

Cefalea atribuida a trastorno de ansiedad por separacion
Cefalea atribuida a trastorno de panico

Cefalea atribuida a fobia especifica

Cefalea atribuida a trastorno de ansiedad social (fobia social)
Cefalea atribuida a trastorno de ansiedad generalizado
Cefalea atribuida a trastorno de estrés postraumatico (TEPT)
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Parte I:

Las cefaleas primarias
1. Migrafia
2. Cefalea de tipo tensional

3. Cefaleas trigémino-autonomicas
4. Otras cefaleas primarias
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1. Migrana
1.1 Migrana sin aura
1.2 Migrafia con aura
1.2.1 Migrafia con aura tipica
1.2.1.1 Aura tipica con cefalea
1.2.1.2 Aura tipica sin cefalea
1.2.2 Migraia con aura del tronco del encéfalo
1.2.3 Migraa hemipléjica
1.2.3.1 Migrafia hemipléjica familiar (MHF)
1.2.3.1.1 Migraila hemipléjica familiar de tipo I
(MHF-I)
1.2.3.1.2 Migraiia hemipléjica familiar de tipo 11
(MHF-II)
1.2.3.1.3 Migraila hemipléjica familiar de tipo I1I
(MHF-II1)
1.2.3.1.4 Migraiia hemipléjica familiar, otros loci
1.2.3.1 Migrafia hemipléjica esporadica (MHE)
1.2.4 Migrafia retiniana
1.3 Migrafia cronica
1.4 Complicaciones de la migrafia
1.4.1 Estado migrafoso
1.4.2 Aura persistente sin infarto
1.4.3 Infarto migrafioso
1.4.4 Crisis epiléptica desencadenada por aura migrafiosa
1.5 Migrafa probable
1.5.1 Migraiia sin aura probable
1.5.2 Migrana con aura probable
1.6 Sindromes episodicos que pueden asociarse a la migraia
1.6.1 Trastorno gastrointestinal recurrente
1.6.1.1 Sindrome de vomitos ciclicos
1.6.1.2 Migraila abdominal
1.6.2 Vértigo paroxistico benigno
1.6.3 Torticolis paroxistica benigna

Clasificado en otro lugar:

La cefalea migrafiosa secundaria a otro trastorno (migraria sintomatica) se clasifica como secundaria a
dicho trastorno.

Comentario general

¢ Cefalea primaria, secundaria o ambas? La cefalea migrafiosa se rige por tres normas en funcion de
las circunstancias.

1. En caso de que la primera aparicion de una nueva cefalea con caracteristicas de migraiia guarde una
estrecha relacion temporal con otro trastorno conocido por causar cefalea o cumpla otros criterios
para ocasionar tal trastorno, la nueva cefalea se clasifica como secundaria atribuida al trastorno
desencadenante.

2. En caso de que la transicion de migraiia preexistente a crénica guarde una estrecha relacion
temporal con dicho trastorno causante se deberian asignar tanto el diagndstico inicial de la migrafia
como el diagnostico secundario. Un ejemplo de esto especialmente importante es la 8.2 Cefalea por
abuso de medicamentos: tanto el diagnostico de migrafia (episodica o cronica) y el diagnostico de
8.2 Cefalea por abuso de medicamentos deberian asignarse en caso de que exista un abuso de
medicamentos.
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3. En caso de que el empeoramiento significativo (que por lo general significa un aumento de como

minimo el doble respecto a la frecuencia o gravedad) de una migrasia preexistente guarde una
estrecha relacion temporal con dicho trastorno causante, se deberian asignar tanto el diagndstico
inicial de la migrafia como el diagnéstico secundario, siempre y cuando existan pruebas fehacientes
de que ese trastorno pueda ocasionar cefalea.

Introduccion

La migrana es una cefalea primaria frecuente e incapacitante. Muchos estudios epidemiologicos han
documentado su alta prevalencia y enorme impacto socioeconémico y personal. Conforme al
estudio Global Burden of Disease Survey 2010 (GBD2010) es el tercer trastorno mas prevalente del
mundo. En el GBD2015 se clasifico como la tercera causa mundial de discapacidad tanto en
hombres como en mujeres menores de 50 afios.

La migrafia se divide en dos tipos principales: La 1.1 Migraria sin aura es un sindrome clinico por
cefalea con caracteristicas especificas y sintomas asociados; la 1.2 Migraiia con aura se caracteriza
por sintomas neurologicos focales transitorios que suelen preceder o, en ocasiones, acompafiar a la
cefalea. Algunos pacientes presentan también una fase prodrémica que tiene lugar horas o dias
antes de la cefalea, y/o una fase resolutoria después de la remision de la cefalea. Entre los sintomas
prodroémicos y resolutorios se incluyen la hiperactividad, hipoactividad, depresion, avidez por
determinados alimentos, bostezos repetidos, astenia y dolor o rigidez cervical.

En caso de que un paciente cumpla los criterios de mas de un tipo de migrafia se deben diagnosticar
y clasificar todos ellos. Por ejemplo, un paciente con frecuentes episodios de migrafia con aura y en
ocasiones ataques sin aura seria clasificado como 1.2 Migraiia con aura 'y 1.1 Migraiia sin aura. No
obstante, dado que los criterios de diagnéstico de la 1.3 Migrafia cronica engloban los episodios de
todos los tipos, subtipos o subformas, no seria necesaria una clasificacion anadida para los subtipos
episodicos de migrafa.

1.1 Migrana sin aura

Términos utilizados con anterioridad: Migrafia comun; hemicranea simple.

Descripcion: Cefalea recurrente que se manifiesta con crisis de 4-72 horas de duracion. Las
caracteristicas tipicas de la cefalea son la localizacion unilateral, el caracter pulsatil, la intensidad
moderada o grave, el empeoramiento con la actividad fisica rutinaria y la asociaciéon con nauseas y/o
fotofobia y fonofobia.

Criterios de diagnostico:

A. Al menos cinco crisis' que cumplen los criterios B-D.
B. Episodios de cefalea de 4-72 horas de duracién (no tratados o tratados sin éxito)>>.
C. La cefalea presenta al menos dos de las siguientes cuatro caracteristicas:

1. Localizacion unilateral.

2. Caracter pulsatil.

3. Dolor de intensidad moderada o grave.

4.  Empeora con o impide llevar a cabo la actividad fisica habitual (p. ¢j., andar o subir escaleras).
D. Al menos uno de los siguientes sintomas durante la cefalea:

1. Nauseas y/o vomitos.

2. Fotofobia y fonofobia.
E. No atribuible a otro diagndstico de la ICHD-IIIL.
Notas:
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1. Podria ser dificil diferenciar una o varias crisis migrafiosas de las crisis sintomaticas de tipo
migrafoso. Ademas, la naturaleza de solo una o de unas pocas crisis podria resultar complicada de
interpretar. Por lo tanto, se precisa la aparicion de al menos cinco crisis. Los individuos que cumplan
los criterios para la 1.1 Migraiia sin aura, pero hayan experimentado menos de cinco crisis seran
clasificados dentro de la 1.5.1 Migrasia sin aura probable.

2. Si el paciente concilia el suefio durante una crisis de migrafa y se despierta sin dolor, la duracion de
la crisis sera computada hasta el momento del despertar.

3. En niflos y adolescentes (menores de 18 afos), las crisis pueden durar 2-72 horas (no se han
corroborado las evidencias para episodios no tratados de duracion inferior a dos horas en nifios).

Comentarios: La localizacion bilateral de la cefalea migrafiosa es mas frecuente en nifios y adolescentes
(menores de 18 afios) que en adultos; el dolor unilateral suele aparecer en la adolescencia tardia o en el
inicio de la vida adulta. La localizacion de la cefalea migrafiosa habitualmente es frontotemporal. La
cefalea occipital infantil es rara y exige precaucion de cara a establecer un diagndstico. Un subconjunto
de pacientes, de lo contrario considerados tipicos, presenta localizacion facial del dolor, lo que se ha
denominado "migrafia facial" en la literatura. No existen evidencias que indiquen que estos pacientes
formen un subgrupo distinto al de los pacientes migrafosos.

Los sintomas prodromicos pueden comenzar horas o un dia o dos antes del resto de los sintomas de
una crisis migrafiosa con o sin aura. Entre ellos se incluyen distintas combinaciones de cansancio,
dificultad para concentrarse, rigidez cervical, sensibilidad a la luz o al ruido, nauseas, visién borrosa,
bostezos o palidez. Los sintomas resolutorios, mas cominmente la sensacion de cansancio o
agotamiento, la dificultad para concentrarse o la rigidez cervical pueden suceder a la resolucion de la
cefalea y mantenerse hasta 48 horas; han sido menos estudiados.

Las crisis migrafiosas pueden estar asociadas a sintomas autonémicos craneales y sintomas de
alodinia cutanea.

En niflos es posible inferir de su comportamiento la presencia de fotofobia y fotofobia.

Una minoria (<10%) de las mujeres padecen crisis migraiosas junto con la mayoria de sus ciclos
menstruales; gran parte de las crisis son sin aura. Los episodios durante la menstruacion suelen durar
mas tiempo e ir acompafiados de nduseas mas intensad que los que se presentan fuera del ciclo
menstrual. La ICHD-III ofrece criterios para la Al.1.1 Migraiia menstrual pura sin aura, la Al1.1.2
Migrafa sin aura relacionada con la menstruacion y la A1.1.3 Migraiia sin aura no menstrual, pero
en el apéndice, debido a la incertidumbre sobre si deberian ser consideradas dos entidades
diferenciadas. También se ofrecen criterios para la A1.2.0.1 Migraiia menstrual pura sin aura, la
A1.2.0.2 Migraiia sin aura relacionada con la menstruacion y la A1.2.0.3 Migraiia sin aura para
fomentar una mejor caracterizacion de estas subformas poco habituales en caso de que sea entidades
separadas.

Es muy frecuente que las crisis migrafiosas se clasifiquen como 1.3 Migraiia cronica. En caso de
que exista un abuso de medicamentos asociado, se deberian asignar ambos diagnodsticos de 1.3
Migraiia cronica 'y 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos. La 1.1 Migrafia sin aura es la enfermedad
mas propensa a cronificarse con el uso frecuente de medicacion sintomatica.

El diagnostico por imagen del flujo sanguineo cerebral regional no muestra cambios sugestivos de
depresion cortical propagada (DCP) durante las crisis de 1.1 Migrafia sin aura, pese a que se pueden
producir cambios del flujo en el tronco del encéfalo, asi como algunos cambios en el flujo cortical
secundarios a la activacion del dolor. Esto contrasta con el desarrollo de la oligohemia, patognoménica
de la 1.2 Migrafia con aura. Aunque el grueso de los datos publicados sugiere que la DCP no aparece
en la 1.1 Migrafia sin aura, algunos estudios recientes lo desmienten. Ademas, se ha sugerido que las
ondas gliales u otros fendmenos corticales podrian estar asociados a la 1.1 Migraia sin aura. Si
participan las moléculas mensajeras 6xido nitrico (NO), la 5-hidroxitriptamina (5-HT) y el péptido
relacionado con el gen de la calcitonina (CGRP). Si bien este trastorno se consideraba
fundamentalmente vascular, la importancia de la sensibilizacion de las vias del dolor, asi como la
posibilidad de que las crisis puedan tener su origen en el sistema nervioso central han ido acaparando
cada vez mas atencion durante las ultimas décadas. Al mismo tiempo se han identificado el circuito del
dolor migrafioso, el sistema trigémino-vascular y distintos aspectos de su neurotransmision periférica y
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en el nucleus caudalis del trigémino, la sustancia gris central del mesencéfalo y el tdlamo. Los
farmacos sintomaticos altamente especificos de los receptores, entre los que se incluyen los agonistas
de los receptores 5- HT1B/D (triptanes), los agonistas del receptor 5-HT1F y los antagonistas del
receptor CGRP han demostrado su eficacia en el tratamiento agudo o sintomatico de las crisis
migrafiosas. Gracias a su alta especificidad con los receptores, su mecanismo de accion arroja una
nueva vision en el campo de los mecanismos migrafiosos. Queda ya claro que la 1.1 Migrafia sin aura
es un trastorno neurobioldgico, mientras los avances tanto del ambito clinico como de la neurociencia
basica contintian ampliando nuestro conocimiento de los mecanismos de la migrana.

1.2 Migraiia con aura
Términos utilizados con anterioridad: Migraia clasica; migrafia oftdlmica, hemiparestésica, afasica o

hemipléjica; migrafia acompafiada; migrafia complicada.

Descripcion: Crisis recurrentes de varios minutos de duracion con sintomas visuales, sensitivos o del
sistema nervioso central de localizacion unilateral y completamente reversibles que suelen desarrollarse
de manera gradual y preceder a una cefalea y a sintomas asociados a migraia.

Criterios de diagnostico:

A. Al menos cinco crisis que cumplen los criterios B y C.
B. Uno o mas de los siguientes sintomas de aura completamente reversibles:

1. Visuales.

2. Sensitivos.

3. De habla o lenguaje.
4. Motores.

5. Troncoencefalicos.
6. Retinianos.

C. Al menos tres de las siguientes seis caracteristicas:

Propagacion gradual de al menos uno de los sintomas de aura durante un periodo >5 min.
Se suceden dos 0 mas sintomas de aura.

Cada sintoma de aura tiene una duracion de 5-60 minutos'.

Al menos uno de los sintomas de aura es unilateral®.

Al menos uno de los sintomas de aura es positivo®.

. El aura esta acompafiada de o le sucede en los siguientes 60 minutos una cefalea.

D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

A S

Notas:

1. Si, por ejemplo, se presentan tres sintomas durante el aura, la duraciéon maxima aceptable es de 3 x
60 minutos. Los sintomas motores pueden prolongarse hasta 72 horas.

2. La afasia siempre se considera un sintoma unilateral; en lo que respecta a la disartria, depende de
cada caso.

3. El centelleo y hormigueo son sintomas positivos de aura.

Comentarios: Muchos pacientes que padecen crisis migrafiosas con aura también sufren episodios sin

aura. Estos deben ser clasificados tanto como 1.2 Migraiia con aura como con 1.1 Migraiia sin aura.
Los ensayos de campo han comparado los criterios de diagnostico para la

1.2 Migraria sin aura en el cuerpo principal de la ICHD-III beta con aquellos de la A1.2 Migrafia con

aura del apéndice. Los segundos distinguieron mejor la migrafia con aura de los accidentes isquémicos

transitorios. Dichos criterios se han adoptado en la ICHD-III y ya no aparecen mas en el Apéndice para

este trastorno.
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El aura es un conjunto de sintomas neurologicos que, por lo general, se manifiesta antes de la
cefalea de 1.2 Migraria con aura, pero también puede comenzar después del inicio de la fase de dolor o
continuar durante la fase de cefalea.

El aura visual es el tipo mas comuin de aura, con una incidencia de un 90% en pacientes con 1.2
Migraria con aura al menos en alguna crisis. Se suele manifestar como espectro de fortificacion: una
figura en zigzag junto al punto de fijacion de la vista que se propaga hacia la derecha o la izquierda y
adopta una forma convexa lateral con un borde anguloso centelleante, lo que desemboca en distintos
grados de escotoma relativo o absoluto. En otros casos se pueden producir escotomas sin fenomenos
positivos; esto por lo general se percibe como inicio agudo, pero si se analiza en profundidad suele
aumentar de tamaflo progresivamente. En nifios y adolescentes el aura puede aparecer en forma de
sintomas visuales bilaterales menos tipicos. Se ha desarrollado y validado una escala de valoracion del
aura visual de alta especificidad y sensibilidad.

Los siguientes fenomenos en frecuencia son los trastornos sensitivos en forma de hormigueos que se
desplazan lentamente desde el origen y afectan una menor o mayor parte de un lado del cuerpo, el
rostro y/o la lengua. El entumecimiento puede producirse al inicio, pero también ser el unico sintoma.

Menos frecuentes son los trastornos del lenguaje, normalmente de tipo afasico, aunque de dificil
caracterizacion.

Los estudios sistematicos han demostrado que muchos pacientes con auras visuales ocasionalmente
presentan sintomas en las extremidades y/o disartria. Por el contrario, los pacientes con sintomas en las
extremidades y/o trastornos del lenguaje casi siempre suelen experimentar sintomas de aura visual, al
menos durante algunas crisis. La distincién entre migrafia con aura visual, migrafia con aura
hemiparestésica y migrafia con afasia o disartria es probablemente artificial y, por tanto, no se reconoce
en la presente clasificacion: todas ellas se clasifican como 1.2.1 Migrafia con aura tipica.

Cuando el aura presenta varios sintomas estos normalmente se suceden unos a otros, comenzando
con sintomas visuales, luego sensitivos y por ultimo, los trastornos del lenguaje, aunque se han descrito
casos con el orden inverso o incluso con otro orden. La duracion aceptada de la mayoria de los
sintomas de aura es de una hora, pero los sintomas motores suelen prolongarse.

Los pacientes con sintomas de aura que se originan en el tronco encefalico se clasifican como 1.2.2
Migraria con aura del tronco del encéfalo, pero casi siempre presentan ademas sintomas tipicos de
aura. En caso de que el aura incluya debilidad motora, el trastorno debe ser clasificado como 1.2.3
Migraiia hemipléjica, o una de sus subformas. La 1.2.3 Migraiia hemipléjica se clasifica en un subtipo
diferente debido a las diferencias genéticas y fisiopatologicas con la 1.2.1 Migraiia con aura tipica.
Los pacientes con 1.2.2 Migrafia con aura del tronco del encéfalo suelen padecer ademas sintomas del
tronco encefélico.

A los pacientes a menudo les resulta complicado describir sus sintomas, en cuyo caso se les debe
ensefar a medirlos en el tiempo y registrarlos de cara a futuras ocasiones. De ese modo, la informacion
clinica se vuelve mas nitida. Los errores comunes se refieren a categorizaciones equivocadas de la
lateralizacion y la rapidez de inicio del dolor (brusco en lugar de gradual), del tipo de los trastornos
oculares (localizacion monocular en lugar de homoénimos), asi como de la duracion del aura y de
confundir la pérdida sensorial con debilidad. Después de la consulta inicial, la elaboracion de un diario
detallado sobre el aura puede dilucidar el diagnostico.

El aura migrafiosa se asocia en ocasiones con una cefalea que no cumple los criterios para la 1.1
Migraiia sin aura, pero que aun asi se considera una cefalea migrafosa por su relacion con el aura. Otras
veces el aura migrafiosa puede producirse sin cefalea.

Antes o durante la manifestacion de los sintomas del aura, el flujo sanguineo cerebral regional se
reduce en el area de la corteza que se corresponde con la zona clinica afectada y con frecuencia también
en un area mas extensa. La reduccion del flujo sanguineo suele comenzar en zonas posteriores y se
propaga a regiones mas anteriores, en general por encima del umbral de isquemia. En un plazo de una a
varias horas tiene lugar en dicha zona una transicion gradual hacia la hiperemia. La depresion cortical
propagada de Ledo es probablemente el mecanismo subyacente.

Se han eliminado los sindromes definidos anteriormente de migraiia con aura prolongada y migraria
con aura de inicio agudo. No es extrafio que el aura se prolongue durante mas de una hora, pero en la
mayoria de esos casos los pacientes presentan al menos dos de las caracteristicas del criterio C.

Incluso cuando la mayoria de las crisis no cumplan el criterio C es habitual que otros episodios cumplan
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los criterios para uno de los subtipos o subformas de la 1.2 Migraiia con aura, y este debe ser el
diagnoéstico. El resto de casos han de codificarse como 1.5.2 Migrana con aura probable, haciendo
constar los detalles del aura atipica (aura prolongada o aura de inicio agudo) entre paréntesis. El
diagnostico suele ser evidente tras una cuidadosa anamnesis, si bien existen trastornos como la diseccion
carotidea, las malformaciones arteriovenosas o las crisis epilépticas que pueden imitar el fenotipo de la
migrafia con aura.

Los sintomas prodromicos pueden comenzar horas o un dia o dos antes del resto de los sintomas de
una crisis migrafiosa con o sin aura. Entre ellos se incluyen distintas combinaciones de cansancio,
dificultad para concentrarse, rigidez cervical, sensibilidad a la luz o al ruido, nauseas, vision borrosa,
bostezos o palidez. El término "prédromo", que ha reemplazado la "fase premonitoria" o los "sintomas
premonitorios" no incluye el aura. Los sintomas resolutorios, por lo general la sensacién de cansancio o
agotamiento, la dificultad para concentrarse y la rigidez cervical pueden suceder a la resolucion de la
cefalea y mantenerse hasta 48 horas; han sido menos estudiados.

1.2.1 Migrafia con aura tipica

Descripcion: Migrafa con aura donde el aura consiste en sintomas visuales o sensitivos o del lenguaje,
pero que no presenta debilidad motora y que se caracteriza por un desarrollo progresivo, una duracion
de cada uno de los sintomas inferior a una hora, una combinacion de manifestaciones positivas y
negativas, y por ser completamente reversible.

Criterios de diagndstico:

A.  Crisis que cumplen los criterios de la 1.2 Migraiia con aura'y el criterio B.

B. Aura con ambas de las caracteristicas siguientes:
1. Sintomas visuales, sensitivos y/o del lenguaje completamente reversibles.
2. Ningun sintoma motor, troncoencefalico o retiniano.

1.2.1.1 Aura tipica con cefalea

Descripcion: Migrafia con aura tipica en la que el aura cursa con o se sucede de cefalea en un plazo de
60 minutos, la cual puede o no tener caracteristicas de migrafa.

Criterios de diagndstico:

A. Crisis que cumplen los criterios de la 1.2 Migrasia con aura y el criterio B.
B. Lacefalea, con o sin caracteristicas de migrafa, se manifiesta de manera simultanea o 60 minutos
después del aura.

1.2.1.2 Aura tipica sin cefalea

Descripcion: Migraia con aura tipica que no presenta cefalea de manera simultanea ni posterior al
aura.

Criterios de diagnostico:

A. Crisis que cumplen los criterios de la 1.2 Migrafia con aura y el criterio B.
B. La cefalea no cursa con aura ni la sucede durante los siguientes 60 minutos.

Comentarios: En algunos pacientes un aura tipica siempre va seguida de una cefalea migrafosa,
pero muchos pacientes sufren asimismo crisis con aura seguidas por cefaleas no migrafiosas o
incluso sin cefalea. Otros pacientes padecen exclusivamente 1.2.1.2 Aura tipica sin cefalea. En
ausencia de una cefalea que cumpla los criterios de la 1.1 Migraiia sin aura, el diagnostico preciso
del aura frente a otras entidades que imitan sus sintomas y podrian traslucir una enfermedad mas
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seria (p. ej., un accidente isquémico transitorio) se complica, y a menudo suele precisar llevar a
cabo estudios complementarios. Cuando el aura aparece por primera vez pasados los 40 afios,
cuando los sintomas solo presentan caracteristicas negativas (p. ej., hemianopsia) o cuando el aura
es prolongada o muy breve, se deberian descartar otras causas, sobre todo los accidentes isquémicos
transitorios.

1.2.2 Migraiia con aura del tronco del encéfalo

Términos utilizados con anterioridad.: Migrana basilar; migrafia de la arteria basilar; migrafia de tipo
basilar.

Descripcion: Migrafia con sintomas de aura que claramente se originan en el tronco encefalico, pero que
no incluyen debilidad motora.

Criterios de diagnostico:

A.  Crisis que cumplen los criterios de la 1.2 Migraria con aura'y el criterio B.
B. Aura con ambas de las caracteristicas siguientes:
1. Al menos dos de los siguientes sintomas troncoencefélicos totalmente reversibles:
Disartria'.
Vértigo®.
Actfenos
Hipoacusia®.
Diplopia®.
Ataxia no atribuible a déficit sensitivo.
. Disminucién del nivel de conciencia (GCS <13)°.
ingan sintoma motor® o retiniano.

Z0 e 0 O

Notas:

La disartria deberia diferenciarse de la afasia.

. El vértigo no incluye a y deberia diferenciarse de los mareos.

. Este criterio no se cumple en caso de sensacion de ocupacion del oido.

. La diplopia no incluye (ni excluye) la vision borrosa.

. La puntuacion de la escala de coma de Glasgow (GCS) puede haberse valorado durante el ingreso;
otra posibilidad seria realizar un estimado de la GCS a partir de los déficits claramente descritos por
el paciente

6. Si se presentan sintomas motores, clasificar como 1.2.3 Migraiia hemipléjica.

A S

Comentarios: Inicialmente se utilizaron los términos migraiia de la arteria basilar o migraiia basilar,
pero puesto que la afectacion de la arteria basilar es poco probable, se prefiere el uso de migraiia con
aura del tronco del encéfalo.

Ademas de los sintomas troncoencefélicos, en la mayoria de las crisis se presentan ademas sintomas
tipicos de aura. Muchos pacientes que sufren crisis de migraia con aura del tronco del encéfalo
también refieren otras crisis con aura tipica, y deberian ser clasificados tanto para la 1.2.1 Migrasia con
aura tipica como para la 1.2.2 Migrafia con aura del tronco del encéfalo.

Gran parte de los sintomas que se enumeran en el criterio B1 podrian cursar con ansiedad e
hiperventilacion y por tanto dar lugar a interpretaciones erroneas.

1.2.3 Migraiia hemipléjica’
Descripcion: Migraia con aura que incluye debilidad motora.

Criterios de diagnostico:
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A. Crisis que cumplen los criterios de la 1.2 Migraiia con aura y el criterio B.
B. Aura que presenta las siguientes dos caracteristicas:
1. Debilidad motora completamente reversible’.
2. Sintomas visuales, sensitivos y/o del lenguaje completamente reversibles.

Notas:

1. El término -plejia significa paralisis en la mayoria de idiomas, pero la mayoria de los ataques se
caracterizan por debilidad motora.

2. Los sintomas motores se manifiestan por lo general durante menos de 72 horas, pero en algunos
pacientes la debilidad motora se puede prolongar durante semanas.

Comentario: Puede resultar dificil distinguir la debilidad de la hipoestesia.
1.2.3.1 Migrafia hemipléjica familiar (MHF)

Descripcion: Migrafia con aura que incluye debilidad motora y por lo menos un pariente de primer o
segundo grado padece aura migrafiosa con debilidad motora.

Criterios de diagnostico:

A. Cumple los criterios de la 1.2.3 Migraiia hemipléjica.
B. Al menos un pariente de primer o segundo grado ha padecido episodios que cumplen los criterios
de la 1.2.3 Migrarnia hemipléjica.

Comentarios: Los nuevos datos genéticos han permitido una definiciéon mas precisa de la 1.2.3.1
Migraiia hemipléjica familiar que la que previamente era posible. Se han identificado los siguientes
subtipos genéticos especificos: en la MHF-I hay mutaciones en el gen CACNAIA (codifica para un
canal del calcio) en el cromosoma 19; en la MHF-II hay mutaciones en el gen ATP1A2 (codifica para
ATPasa de sodio/potasio) en el cromosoma 1, y en la MHF3 hay mutaciones en el gen SCNI1A
(codifica para un canal del sodio) en el cromosoma 2). Cabe la posibilidad de que existan otros loci atin
sin identificar. Si se llevan a cabo estudios genéticos, el subtipo genético (en caso de ser descubierto)
debe especificarse en el quinto digito.

Se ha observado que la 1.2.3.1 Migraria hemipléjica familiar presenta a menudo sintomas
troncoencefélicos ademas de los sintomas tipicos del aura, y que casi siempre aparece cefalea. En raras
ocasiones, durante los episodios de MHF pueden ocurrir alteraciones del nivel de conciencia (a veces
incluso el coma), confusion, fiebre o linfocitosis del LCR.

La 1.2.3.1 Migraiia hemipléjica familiar podria interpretarse errdneamente como epilepsia y ser
tratada como tal (sin éxito). Las crisis de MHF pueden ser desencadenadas por traumatismo
craneoencefalico (leve). En aproximadamente el 50% de las familias con MHF se desarrolla una ataxia
cerebelosa progresiva cronica independientemente de los ataques migrafiosos.

1.2.3.1.1 Migrafia hemipléjica familiar de tipo I (MHF-I)
Criterios de diagndstico:

A. Las crisis cumplen los criterios de la 1.2.3.1 Migraria hemipléjica familiar.
B. Se ha demostrado una mutacion en el gen CACNATA.

1.2.3.1.2 Migraiia hemipléjica familiar de tipo I (MHF-II)

Criterios de diagndstico:
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A. Las crisis cumplen los criterios de la 1.2.3.1 Migraiia hemipléjica familiar.
B. Se ha demostrado una mutacion en el gen ATP1A2.

1.2.3.1.3 Migrafia hemipléjica familiar de tipo 111 (MHF-III)

Criterios de diagndstico:

A.  Las crisis cumplen los criterios de la 1.2.3.1 Migraiia hemipléjica familiar.
B. Se ha demostrado una mutacion en el gen SCN1A.

1.23.14 Migrafia hemipléjica familiar, otros loci

Criterios de diagnostico:

A. Las crisis cumplen los criterios de la 1.2.3.1 Migrasia hemipléjica familiar.

B. Estudios genéticos han demostrado que no existen mutaciones en los genes CACNAILA, ATP1A2
ni SCNI1A.

1.2.3.2 Migrafia hemipléjica esporadica (MHE)

Descripcion: Migraia con aura que incluye debilidad motora y no hay ninglin pariente de primer o
segundo grado padece aura migrafiosa con debilidad motora.

Criterios de diagndstico:

A. Cumple los criterios de la 1.2.3 Migraiia hemipléjica.
B. Ningln pariente de primer o segundo grado cumple los criterios para la 1.2.3 Migraiia
hemipléjica.

Comentarios: Estudios epidemiologicos han demostrado que la prevalencia de los casos familiares y
los esporadicos es similar.

Las crisis de la 1.2.3.2 Migraiia hemipléjica esporddica tienen las mismas caracteristicas que los de
la 1.2.4 Migraiia hemipléjica familiar. Algunos casos, en apariencia esporadicos, tienen mutaciones de
MHF conocidas, y en algunos de ellos un pariente de primer o segundo grado desarrolla
posteriormente migrafia hemipléjica, de manera que se cumplen los criterios para la 1.2.3.1 Migrafia
hemipléjica familiar, lo que requiere una modificacion del diagnostico.

Los casos esporadicos requieren habitualmente pruebas de neurodiagndstico por la imagen y otros
examenes para descartar otras causas. Una puncién lumbar podria ser necesaria para descartar el 7.3.5
Sindrome de cefalea y déficits neurologicos transitorios con linfocitosis del liquido cefalorraquideo
(HaNDL).

1.2.4 Migraria retiniana

Descripcion: Crisis repetidas de alteracion visual monocular, incluyendo fotopsias, escotomas o
amaurosis, asociados con cefalea migrafiosa.

Criterios de diagndstico:

A.  Crisis que cumplen los criterios de la 1.2 Migraria con aura 'y el criterio B.
B. Aura que presenta las siguientes dos caracteristicas:
1. Aura que presenta fendmenos visuales monoculares positivos y/o negativos completamente
reversibles (por ejemplo, fotopsias, escotomas o amaurosis) confirmada durante una crisis o
por cualquiera o los dos siguientes:
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a. Examen clinico del campo visual.
b. Dibujo del paciente de un defecto monocular del campo visual (previa indicacion de
instrucciones).
2. Al menos dos de los siguientes:
a. Progresion gradual del aura durante >5 minutos.

b. Los sintomas tienen una duracion de entre 5 y 60 minutos.

c. Cursa con o cefalea o esta se manifiesta en los siguientes 60 minutos.
C. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-III y se han descartado otras causas de amaurosis
fugax.

Comentarios: Algunos pacientes que dicen padecer trastornos visuales monoculares en realidad tienen
hemianopsia. Se han descrito algunos casos sin cefalea, pero no es posible asegurar que la migrafia sea
la etiologia subyacente.

La 1.2.4 Migraiia retiniana es una causa altamente infrecuente de pérdida visual monocular
transitoria. Se han descrito de pérdida visual monocular permanente asociada a migrafia. Es preciso
llevar a cabo las exploraciones complementarias necesarias para descartar otras causas de amaurosis
monocular transitoria.

1.3 Migraria cronica

Descripcion: Cefalea que aparece durante 15 o mas dias/mes durante mas de tres meses, y que, al menos
durante 8 dias/mes, presenta caracteristicas de cefalea migrafiosa.

Criterios de diagnostico:

A. Cefalea (de tipo tensional o migrafioso') durante un periodo de >15 dias/mes durante >3 meses que
cumple los criterios By C.

B. Cursa en pacientes que han sufrido al menos cinco crisis que cumplen los criterios B-D para la 1.1
Migraiia sin aura y/o los criterios B 'y C de la 1.2 Migraiia con aura.

C. Durante un periodo >8 dias/mes por espacio >3 meses que cumple cualquiera de los siguientes’:
1. Loscriterios C 'y D para la 1.1 Migraia sin aura.
2. Loscriterios By C para la 1.2 Migraiia con aura.
3. Enel momento de la aparicion el paciente cree que es migrafia, y se alivia con un triptan o

derivados ergoticos.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-III*.

Notas:

1. Larazon por la que se aisla la 1.3 Migraiia cronica de los tipos episodicos de migrafia es que resulta
imposible distinguir los episodios individuales de cefalea en pacientes con dolores de cabeza tan
frecuentes y continuados. De hecho, las caracteristicas de la cefalea pueden variar no solo de un dia a
otro, sino incluso durante el mismo dia. Resulta extremadamente complicado mantener a estos
pacientes sin medicacion con el fin de observar la historia natural de la cefalea. En esta situacion se
cuentan los episodios tanto con aura como sin aura, asi como las cefaleas de tipo tensional y las
migrafiosas (pero no las cefaleas secundarias).

2. La caracterizacion de la cefalea recurrente frecuente suele precisar la elaboracion de un diario de
cefaleas en el que se registre informacion acerca del dolor y de los sintomas asociados diariamente
durante al menos un mes.

3. Debido a que la cefalea de tipo tensional se engloba en los criterios de la 1.3 Migrafia cronica, este
diagnéstico excluye el diagnostico de la 2. Cefalea de tipo tensional o sus tipos.

4. La 4.10 Cefalea diaria persistente de novo puede presentar caracteristicas que sugieran 1. Migrasia
cronica. Este Gltimo trastorno evoluciona en el tiempo a partir de una 1.1 Migrafia sin aura y/o 1.2
Migrafia con aura; por tanto, cuando estos criterios A-E se cumplan para una cefalea

© International Headache Society 2018



28

Cephalalgia 38(1)

inequivocamente diaria y sin remision <24 horas después de su inicio, se clasifica como 4.10
Cefalea diaria persistente de novo. Cuando no se recuerda la forma de comienzo o es incierta se
clasifica como 1.3 Migrania cronica.

5. La causa mas habitual de los sintomas indicativos de migrafia cronica es el abuso de farmacos, tal y
como se define en la 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos. En torno a un 50% de los pacientes
que aparentan padecer 1.3 Migraia cronica vuelven a un subtipo de migrafia episodica después de
la privacion del farmaco; dichos pacientes estan incorrectamente diagnosticados como 1.3 Migraria
cronica. Del mismo modo, muchos pacientes que parecen estar abusando de medicaciéon no
mejoran después de la privacion de los farmacos, y el diagnostico de 8.2 Cefalea por abuso de
medicamentos podria ser inapropiado (suponiendo que la cronicidad del trastorno producido por el
abuso de medicacion siempre sea reversible). Por lo tanto, y debido a la norma general, a los
pacientes que cumplan los criterios tanto para la 1.3 Migraiia cronica como para la 8.2 Cefalea por
abuso de medicamentos se les deberian asignar ambos diagnésticos. Después de la retirada de la
medicacion sintomatica, la migrafia volvera al tipo episodico o bien seguira siendo cronica, con lo
que se podra reconsiderar el diagnostico; en el ultimo caso, el diagnostico de la 8.2 Cefalea por
abuso de medicamentos se podria anular.

1.4 Complicaciones de la migraria

Comentario.: Deben codificarse por separado tanto el tipo, subtipo o subforma de migraia como la
complicacion.

1.4.1 Estado migrarnioso
Descripcion: Crisis de migrafa debilitante que se prolonga durante mas de 72 horas.
Criterios de diagnostico:

A.  Una crisis de cefalea que cumple los criterios By C.

B. Cursa en pacientes con 1.1 Migraria sin aura y/o 1.2 Migraiia con aura de manera similar a las
crisis previas, salvo por su duracion e intensidad.

C. Las dos caracteristicas siguientes:
1. Se prolonga >72 horas'.
2. Eldolor o los sintomas asociados son debilitantes?.

D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

Notas:

1. Se aceptan las remisiones de hasta 12 horas debido al uso de farmacos o al suefio.
2. Los casos mas leves que no cumplan el criterio C2 se clasifican como 1.5.1 Migraiia sin aura
probable.

Comentario: Las cefaleas con caracteristicas de 1.4.1 Estado migrafioso pueden a menudo ser causadas
por abuso de medicamentos. Cuando una cefalea en estas circunstancias cumpla los criterios para la 8.2
Cefalea por abuso de medicamentos, se deben clasificar tanto este trastorno como el tipo o subtipo de
migrafia que proceda, pero no como 1.4.1 Estado migraiioso. Cuando la duracion del abuso de
medicamentos sea inferior a tres meses solo se debe asignar el codigo del tipo o subtipo(s) de migrafia
que corresponda(n).

1.4.2  Aura persistente sin infarto

Descripcion: Sintomas de aura que se prolongan durante una semana o mas sin datos sugestivos de
infarto en las pruebas de neurodiagnostico por la imagen.
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Criterios de diagnostico:

A. Elaura cumple el criterio B.

B. Cursa en un paciente con 1.2 Migraiia con aura idéntica a los episodios previos salvo por la
duracion de uno o mas de los sintomas de aura, que se prolongan >1 semana.

C. No hay datos sugestivos de infarto en las pruebas de neurodiagnéstico por la imagen.

D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-III

Comentarios: Las auras persistentes son raras pero estan bien documentadas. Con frecuencia son
bilaterales y pueden durar meses o aflos. El minimo de una semana segun el criterio C se basa en la
opinion de expertos y deberia ser estudiado formalmente.

La evaluacion diagnostica tendra que diferenciar el 1.4.2 Aura persistente sin infarto del 1.4.3 Infarto
migrafioso, y excluir el aura sintomatica de un infarto cerebral por otras causas. Las crisis de mas de una
hora y menos de una semana de duracion que no cumplan los criterios de la 1.2.1 Migraiia con aura
tipica se clasifican como 1.5.2 Migrafia con aura probable.

1.4.3  Infarto migraiioso

Descripcion: Uno o mas sintomas de aura migrafiosa que cursan con una lesion isquémica cerebral en
el territorio pertinente demostrado por las pruebas de neurodiagnostico por la imagen, con inicio
durante el desarrollo de una crisis de migrafia con aura tipica.

Criterios de diagndstico:

A.  Crisis migrafiosa que cumple los criterios By C.

B. Cursa en un paciente con 1.2 Migraiia con aura y es idéntica a las crisis previas salvo por la
duracion de uno o mas sintomas de aura durante >60 minutos'.

C. Las pruebas de neurodiagnodstico por la imagen presentan un infarto isquémico en un area
pertinente.

D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL

Nota:
1. Podrian existir otros sintomas atribuibles al infarto.

Comentarios: El ictus isquémico en un paciente migrafioso puede ser categorizado como un infarto
cerebral de otra indole concomitante con 1. Migrafia, infarto cerebral por otra causa que se presente
con sintomas similares a los de la 1.2 Migrafia con aura, o infarto cerebral que cursa con una crisis
migrafiosa tipica de 1.2 Migraiia con aura. Solo este Gltimo cumple los criterios del 1.4.3 Infarto
migranoso.

El 1.4.3 Infarto migrarioso aparece sobre todo en la circulacion posterior y en mujeres jovenes.

Varios estudios poblacionales han demostrado que los pacientes que padecen 1.2 Migraiia con aura
presentan un riesgo dos veces mayor de sufrir un ictus isquémico. No obstante, cabe sefialar que estos
infartos no son de tipo migrafioso. Los mecanismos que justifican un mayor riesgo de ictus isquémico
en pacientes migrafiosos no estan claros; asimismo, se desconoce la relacion entre el riesgo elevado, la
frecuencia del aura y la naturaleza de los sintomas de aura que denoten el aumento de este riesgo. La
mayoria de los estudios han probado la falta de asociacion entre la
1.1 Migraria sin aura y el ictus isquémico.

1.4.4 Crisis epiléptica desencadenada por aura migrariosa

Descripcion: Crisis epiléptica desencadenada por una crisis de migrafa con aura.
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Criterios de diagndstico:

A. Una crisis que cumple los criterios diagndsticos para un tipo de crisis epiléptica, asi como el
criterio B.

B. Cursa en un paciente con 1.2 Migrafia con aura de manera simultanea o en la hora posterior a una
crisis de migrafia con aura.

C. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

Comentario: La migrafia y la epilepsia son ejemplos prototipicos de trastornos paroxisticos cerebrales.
Si bien se observan con frecuencia cefaleas de tipo migraioso durante el periodo postcomicial, en
ocasiones puede presentarse una crisis epiléptica de manera simultanea o siguiendo a una crisis
migrafiosa. Este extrafio fenomeno, a veces denominado migralepsia, ha sido descrito originariamente
en pacientes con 1.2 Migraria con aura. No se dispone de pruebas en lo que respecta a su asociacion con
1.1 Migrana sin aura.

1.5 Migrania probable

Término utilizado con anterioridad: Trastorno migrafioso.

Clasificado en otro lugar: La cefalea de tipo migraiioso secundaria a otro trastorno (migrafa
sintomatica) debe ser clasificada conforme a dicho trastorno.

Descripcion: Crisis de cefalea de tipo migrafioso que no cumple uno de los criterios para ser clasificada
en uno de los tipos o subtipos de migrafa citados anteriormente y que no cumple los criterios de ninguna
otra cefalea.

Criterios de diagnostico:

A. Las crisis cumplen todos salvo uno de los criterios A-D para la

1.1 Migraiia sin aura, o todos salvo uno de los criterios A-C para la 1.2 Migraria con aura.
B. No cumple los criterios de la ICHD-III de otra cefalea.
C.  No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL

Comentario: Al diagnosticar la cefalea, los episodios que cumplen los criterios tanto de la 2. Cefalea de
tipo tensional como de la 1.5 Migraiia probable se clasifican como la primera de ellas conforme a la
regla general de que un diagnostico definido prevalece sobre el diagndstico probable. Sin embargo, en
los pacientes cuya migrafa ya haya sido diagnosticada y la cuestion sea contabilizar el nimero de crisis
que estan padeciendo (por ejemplo, como medida de eficacia en un ensayo clinico), las crisis que
cumplan los criterios de 1.5 Migraria probable se deben contabilizar como migrafas. Esto es debido a
que las crisis migrafiosas leves o los episodios tratados de manera temprana no suelen conseguir todas
las caracteristicas necesarias para el diagnostico de crisis migrafiosa, pero si responden a los
tratamientos especificos contra la migrana.

1.5.1 Migraria sin aura probable

Criterios de diagndstico:

A. Las crisis cumplen todos salvo uno de los criterios A-D para la
1.1 Migraiia sin aura

B. No cumple los criterios de la ICHD-III de otra cefalea.

C. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-III
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1.5.2 Migraiia con aura probable
Criterios de diagnostico:

A. Las crisis cumplen todos salvo uno de los criterios A-D parala 1.2
Migraiia con aura o cualquiera de sus subtipos.

B. No cumple los criterios de la ICHD-III de otra cefalea.

C. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-III.

1.6 Sindromes episodicos que pueden asociarse a la migrana

Términos utilizados con anterioridad: Sindromes periodicos en la infancia; sindromes periddicos de la
infancia.

Comentarios: Este grupo de trastornos aparece en pacientes que también padecen 1.1 Migraiia sin aura
o 1.2 Migraiia con aura, o que poseen una mayor probabilidad de desarrollar alguna de ellas. Si bien
histéricamente se han observado durante la infancia, también pueden aparecer en adultos.

Entre las dolencias que pueden presentar estos pacientes se incluyen los episodios de cinetosis y
parasomnias tales como sonambulismo, somniloquia, terrores nocturnos o bruxismo.

1.6.1 Trastorno gastrointestinal recurrente

Términos utilizados con anterioridad: Dolor abdominal cronico; dolor abdominal funcional; dispepsia
funcional; sindrome del intestino irritable; sindrome de dolor abdominal funcional.

Descripcion: Crisis recurrentes episodicas de dolor y/o malestar abdominal o nauseas y/o vomitos que
aparecen de manera poco frecuente, cronica o en intervalos predecibles y que pueden estar asociados a
la migrafia.

Criterios de diagnostico:

A. Al menos cinco crisis con episodios distintivos de dolor abdominal y/o malestar abdominal y/o
nauseas y/o vomitos.

B. Exploracion y evaluacion gastrointestinal normal.

C. No atribuible a otro trastorno.

1.6.1.1 Sindrome de vomitos ciclicos:

Descripcion: Crisis recurrentes episodicas de nauseas y vomitos intensos, por lo general estereotipados
en el individuo y con una periodicidad predecible de los episodios. Las crisis pueden asociarse con
palidez y letargo. Hay una resolucion completa de los sintomas entre las crisis.

Criterios de diagndstico:

Al menos cinco crisis de nduseas y vomitos intensos que cumplen los criterios B y C.
Estereotipados en el paciente, de caracter recurrente y con una periodicidad predecible.
Todos los siguientes:

1. Nauseas y vomitos que ocurren al menos cuatro veces por hora.

2. Las crisis se prolongan >1 hora y hasta 10 dias.

3. Las crisis aparecen con una separacion >1 semana.

D. Ausencia total de sintomas entre las crisis.

Qw>
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E. No atribuible a otro trastorno'.
Nota:

1. La anamnesis y la exploracion fisica en concreto no muestran signos que sugieran enfermedad
gastrointestinal.

Comentarios: El 1.6.1.1 Sindrome de vémitos ciclicos es una afeccién episddica de resolucion
espontanea que aparece en la infancia, con periodos de completa normalidad entre episodios. Es
distintivo su caracter ciclico, y las crisis son previsibles.

Este trastorno estaba incluido como sindrome periddico en la infancia dentro de la ICHD-II. El
cuadro clinico de este sindrome se asemeja a los que aparecen en asociacién con las cefaleas
migrafiosas, y varias lineas de investigacion durante los tltimos afios han sugerido que el 1.6.1.1
Sindrome de vémitos ciclicos es un proceso relacionado con la migrafia.

1.6.1.2 Migrafia abdominal

Descripcion: Trastorno idiopatico que se observa fundamentalmente en nifios y que se caracteriza por
episodios recurrentes de dolor abdominal en linea media, de moderado a grave, asociado a sintomas
vasomotores, nauseas y vomitos, que dura 2-72 horas y con normalidad entre los episodios. La cefalea
no aparece durante los episodios.

Criterios de diagnostico:

A. Al menos cinco crisis de dolor abdominal que cumplen los criterios B-D.
B. Dolor que cumple por lo menos dos de las siguientes tres caracteristicas:
1. Localizacion medial, periumbilical o de localizacion mal definida.
2. Calidad sorda o "solo dolorimiento".
3. Intensidad moderada o fuerte.
C. Al menos dos de los siguientes cuatro sintomas asociados:
1. Anorexia.

2. Nduseas.
3. Vomitos.
4. Palidez.
D. Los episodios duran 2-72 horas sin tratamiento o sin tratamiento eficaz.
E. Ausencia total de sintomas entre las crisis.
F.  No atribuible a otro trastorno'.
Nota:

1. La anamnesis y la exploracion fisica en concreto no muestran signos que sugieran enfermedad
gastrointestinal o renal, o dicha enfermedad se ha descartado con las pruebas complementarias
pertinentes.

Comentarios: El dolor de 1.6.1.2 Migrafia abdominal es lo suficientemente intenso como para interferir
con las actividades cotidianas.

En niflos pequefios se suele pasar por alto la presencia de cefalea. Se deben analizar cuidadosamente
los antecedentes de presencia o ausencia de cefalea y, cuando se identifiquen cefalea o dolor craneal
durante las crisis, se deberia considerar el diagnostico de 1.1 Migraiia sin aura.

Los niflos tienen dificultades para distinguir la anorexia de las nduseas. La palidez suele ir
acompaifiada de ojeras. En algunos casos, la rubefaccion es el fenomeno vasomotor predominante.

La mayoria de los nifios con migrafia abdominal desarrollaran migrafia en el futuro.

1.6.2  Vértigo paroxistico benigno
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Descripcion: Trastorno que se caracteriza por breves crisis recurrentes de vértigo que aparecen sin
previo aviso y se resuelven de manera espontanea, en nifios que por lo demds estan sanos.

Criterios de diagnostico:

A. Al menos cinco crisis que cumplen los criterios B y C.
I3 . 1 . . . T . . e
B. Vértigo que aparece sin previo aviso, de maxima intensidad en el inicio y que se resuelve de
manera espontanea después de un periodo que abarca entre minutos y horas, sin pérdida del

conocimiento.
C. Al menos uno de los siguientes cinco sintomas asociados:
1. Nistagmo.
2. Ataxia.
3. Vomitos.
4. Palidez.
5. Temor.

D. Exploracion neurologica y funciones auditiva y vestibular normales entre los episodios.
E. No atribuible a otro trastorno’.

Notas:

1. Los niflos pequefios con vértigo pueden no ser capaces de describir los sintomas. La observacion de
los padres de periodos episodicos de inestabilidad puede interpretarse como vértigo en nifios
pequeiios.

2. Se han descartado expresamente los tumores de la fosa posterior craneal, las crisis epilépticas y otros
trastornos vestibulares.

Comentario: La relacion entre el 1.6.2 Vértigo paroxistico benigno y la A1.6.6 Migraria vestibular (ver
Apéndice) debe continuar siendo investigada.

1.6.3 Torticolis paroxistica benigna

Descripcion: Crisis recurrentes de inclinacién de cabeza hacia un lado, con o sin ligera rotacion, que
remiten espontaneamente. Cursa en lactantes y nifios pequefios y se inicia durante el primer afio de vida.

Criterios de diagndstico:

A.  Crisis recurrentes en un nifio pequeiio que cumplen los criterios By C.
B. Inclinacion lateral de la cabeza, con o sin ligera rotacion, que remite de manera espontanea después
de minutos o dias.
C. Al menos uno de los siguientes cinco sintomas asociados:
1. Palidez.
2. [Irritabilidad.
3. Decaimiento.
4. Vomitos.
5. Ataxia’.
D. Exploracion neurologica normal entre los episodios.
E. No atribuible a otro trastorno’.

Notas:
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1. Los episodios tienden a recurrir con frecuencia mensual.

2. La ataxia es mas probable en nifios mayores dentro del grupo de edad afectado.

3. El diagnostico diferencial incluye reflujo gastroesofagico, distonia de torsion idiopatica y crisis
epiléptica parcial compleja, pero se debe prestar una atencion especial a la fosa posterior y a la
union craneocervical, donde las lesiones congénitas o adquiridas podrian desencadenar torticolis.

Comentarios: Se puede recolocar la cabeza del nifio en la posicion neutra durante los episodios: puede
ofrecer alguna resistencia, pero es posible vencerla.

Estas observaciones precisan una validacion por parte del paciente en forma de diario, interrogatorio
estructurado y recoleccion de datos longitudinal.

La 1.6.3 Torticolis paroxistica benigna puede convertirse en
1.6.2 Vértigo paroxistico benigno o 1.2 Migrafia con aura (en especial, 1.2.2 Migrafia con aura del
tronco del encéfalo), o cesar sin la aparicion de mas sintomas
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2. Cefalea de tipo tensional

2.1 Cefalea episodica infrecuente de tipo tensional
2.1.1 Cefalea episodica infrecuente de tipo tensional con hipersensibilidad pericraneal
2.1.2 Cefalea episodica infrecuente de tipo tensional sin hipersensibilidad pericraneal
2.2 Cefalea episddica frecuente de tipo tensional
2.2.1 Cefalea episodica frecuente de tipo tensional con hipersensibilidad pericraneal
2.2.2 Cefalea episodica frecuente de tipo tensional sin hipersensibilidad pericraneal
2.3 Cefalea cronica de tipo tensional
2.3.1 Cefalea cronica de tipo tensional con hipersensibilidad pericraneal
2.3.2 Cefalea cronica de tipo tensional sin hipersensibilidad pericraneal
2.4 Cefalea de tipo tensional probable
2.4.1 Cefalea episodica infrecuente de tipo tensional probable
2.4.2 Cefalea episodica frecuente de tipo tensional probable
2.4.3 Cefalea cronica de tipo tensional probable

Términos utilizados con anterioridad:

Cefalea por tension; cefalea por contraccion muscular; cefalea psicomiogenética; cefalea por estrés;
cefalea comun; cefalea esencial; cefalea idiopatica; cefalea psicogena.

Clasificado en otro lugar:

La cefalea tensional atribuida a otro trastorno se codificara conforme a dicho trastorno.

Comentario general

¢ Cefalea primaria, secundaria o ambas? La cefalea tensional se rige por tres normas en funcion de las
circunstancias:

1. En caso de que la primera aparicion de una nueva cefalea con caracteristicas de cefalea de tipo
tensional guarde una estrecha relacion temporal con otro trastorno conocido por causar cefalea o
cumpla otros criterios para ocasionar tal trastorno, la nueva cefalea se clasifica como secundaria al
trastorno desencadenante.

2. En caso de que la transicion de cefalea de tipo tensional preexistente a crénica guarde una estrecha
relacion temporal con dicho trastorno causante se deberian asignar tanto el diagnostico inicial de la
cefalea de tipo tensional como el diagnostico secundario.

3. En caso de que el empeoramiento significativo (que por lo general significa un aumento de como
minimo el doble

respecto a la frecuencia o gravedad) de una cefalea de tipo tensional preexistente guarde una
estrecha relacion temporal con dicho trastorno causante, se deberian asignar tanto el diagnostico
inicial de la migrafia como el diagndstico secundario, siempre y cuando existan pruebas fehacientes
de que ese trastorno pueda ocasionar cefalea.

En el caso de la cefalea de tipo tensional cronica con abuso de medicamentos puede resultar
complicado establecer una relacion temporal estrecha.

Por lo tanto, en todos estos casos deben asignarse ambos diagnosticos, 2.3 Cefalea cronica de tipo
tensional y 8.8 Cefalea por abuso de medicamentos.

Introduccion
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2. La cefalea de tipo tensional es muy frecuente, con una prevalencia a lo largo de la vida en la
poblacion general que oscila entre el 30% y el 78%. Tiene un muy alto impacto socioeconémico.

Si bien este tipo de cefalea fue considerado fundamentalmente psicogénico, aparecieron varios
estudios después de que se publicara ICHD-I que sugerian con firmeza la posibilidad de una base
neurobiologica, al menos para los subtipos mas graves de cefalea tensional.

La division de la 2. Cefalea de tipo tensional en subtipos episodicos y cronicos que se introdujo en
la ICHD-I ha demostrado ser extremadamente util. En la ICHD- 11, el tipo episodico se dividia a su vez
en el tipo infrecuente, con crisis de cefalea menos de una vez por mes, y en un tipo frecuente. La 2.2
Cefalea episddica frecuente de tipo tensional puede asociarse a incapacidad considerable, y en
ocasiones requiere tratamiento con firmacos costosos. Por el contrario, 2.1 Cefalea episodica
infrecuente de tipo tensional, que casi toda la poblacion ha padecido, suele tener muy poco impacto en
el individuo y, en la mayoria de ocasiones, no precisa de atencion por parte de los profesionales de la
salud. La distincion entre la 2.1 Cefalea episodica infrecuente de tipo tensional y la 2.2 Cefalea
episodica frecuente de tipo tensional separa por tanto a los individuos que no suelen precisar atencion
médica, y evita categorizar a practicamente toda la poblacion como pacientes de un trastorno
significativo, aunque si permite que se clasifiquen estas cefaleas. La 2.3 Cefalea cronica de tipo
tensional es un proceso que ha de ser considerado muy seriamente, ya que ocasiona una enorme
pérdida de la calidad de vida y una gran incapacidad.

Se desconocen los mecanismos exactos de la 2. Cefalea de tipo tensional. Es mas que probable que
los mecanismos del dolor periférico intervengan en la 2.1 Cefalea episddica infrecuente de tipo
tensional y la 2.2 Cefalea episddica frecuente de tipo tensional, mientras que los mecanismos del dolor
central desempefian un papel mas importante en la 2.3 Cefalea cronica de tipo tensional. E1 aumento
del dolor a la palpacion en la musculatura pericraneal es el hallazgo anormal mas significativo que se
observa en pacientes con cefalea de tipo tensional. Esta sensibilidad tipicamente se presenta entre las
crisis, se agrava durante la cefalea y aumenta conforme a la intensidad y la frecuencia. Es mas que
probable que la hipersensibilidad tenga importancia fisiopatoldgica. La ICHD-II realiz6 una distincion
entre los pacientes con y sin este trastorno de los musculos pericraneales con este objetivo, y la
subdivision se mantiene en la ICHD- III para continuar estimulando la investigacion en este campo.

La hipersensibilidad pericraneal se detecta y registra facilmente mediante palpacion manual. Los
movimientos giratorios con los dedos indice y corazon, asi como una presion firme (preferentemente
con ayuda de un palpdémetro) arrojan unos valores de dolor local de 0-3 para los musculos frontal,
temporal, masetero, pterigoideo, esternocleidomastoideo, esplenio y trapecio. Estos pueden sumarse
para obtener una puntuacion total de la sensibilidad para cada individuo. La palpacion es una guia util
para elaborar la estrategia del tratamiento y aporta credibilidad y valor a las explicaciones que se les da a
los pacientes.

La dificultad diagnostica mas habitual en las cefaleas primarias es el discriminar entre la 2. Cefalea
de tipo tensional y la 1.1 Migraiia sin aura con dolor leve. Esto es asi porque los pacientes con cefaleas
frecuentes suelen padecer ambos trastornos. Se ha sugerido una restriccion de los criterios de
diagnostico para la 2. Cefalea de tipo tensional con la esperanza de excluir la migrafa cuyo fenotipo se
asemeje a la cefalea tensional. Estos criterios se propusieron en el Apéndice de la ICHD-II como A2.
Cefalea de tipo tensional. No obstante, este aumento en la especificidad conseguiria reducir la
sensibilidad de los criterios, lo que resultaria en una mayor proporcion de pacientes cuyas migrafias solo
podrian clasificarse como 2.4 Cefalea de tipo tensional probable o 1.5 Migraiia probable. Sigue sin
haber pruebas que respalden los beneficios de esa modificacion, de modo que estos criterios de
diagnostico mas estrictos permanecen en el Apéndice inicamente para fines de investigacion. E1 Comité
de Clasificacion aconseja comparar los pacientes diagnosticados con- forme a cada grupo de criterios,
no solo para categorizacion del cuadro clinico, sino también para investigar acerca de los mecanismos
fisiopatologicos y de la respuesta a los tratamientos.

2.1 Cefalea episodica infrecuente de tipo tensional

Descripcion: Episodios de cefalea poco frecuentes, de localizacion tipicamente bilateral, con dolor
tensivo u opresivo de intensidad leve a moderada y con una duracion de minutos a dias. Este dolor no
empeora con la actividad fisica habitual ni esta asociado con nduseas, pero podrian presentarse fotofobia
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o fonofobia.
Criterios de diagnostico:

A. Al menos 10 episodios de cefalea que aparezcan de media <1 dia/mes (<12 dias/afo) y que
cumplen los criterios B-D.
B. Duracion de 30 minutos a siete dias.
C. Al 'menos dos de las siguientes cuatro caracteristicas:
1. Localizacion bilateral.
2. Calidad opresiva o tensiva (no pulsatil).
3. Intensidad leve o moderada.
4. No empeora con actividad fisica habitual, como andar o subir escaleras.
D. Las dos caracteristicas siguientes:
1. Sin nduseas ni vomitos.
2. Puede asociar fotofobia o fonofobia (no ambas).
E. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-III'.

Nota:

1. En caso de la que cefalea cumpla los criterios tanto de 1.5 Migraia probable y 2.1 Cefalea
episodica infrecuente de tipo tensional, se clasifica como 2.1 Cefalea episodica infrecuente de tipo
tensional (o cualquiera de los subtipos para los que cumpla los criterios) conforme a la norma
general de que un diagnostico definido prevalece sobre los diagnosticos probables.

2.1.1 Cefalea episddica infrecuente de tipo tensional con hipersensibilidad pericraneal

Criterios de diagnostico:

A. Los episodios cumplen los criterios de la 2.1 Cefalea episddica infrecuente de tipo tensional.

B. Hipersensibilidad pericraneal a la palpacion manual.

2.1.2 Cefalea episédica infrecuente de tipo tensional sin hipersensibilidad pericraneal

Criterios de diagnostico:

A. Los episodios cumplen los criterios de la 2.1 Cefalea episodica infrecuente de tipo tensional.
B. No se aprecia aumento de la sensibilidad pericraneal.

2.2 Cefalea episodica frecuente de tipo tensional

Descripcion: Episodios de cefalea frecuentes, de localizacion tipicamente bilateral, con dolor tensivo u
opresivo de intensidad leve a moderada y con una duracion de minutos a dias. Este dolor no empeora
con la actividad fisica habitual ni estd asociado con nauseas, pero podrian presentarse fotofobia o
fonofobia.

Criterios de diagndstico:

A. Al menos 10 episodios de cefalea que ocurran de media 1-14 dias/mes durante >3 meses (>12 y
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<180 dias/afio) y que cumplen los criterios B-D.
B. Duracion de 30 minutos a siete dias.
C. Al menos dos de las siguientes cuatro caracteristicas:

1. Localizacion bilateral.

2. Calidad opresiva o tensiva (no pulsatil).

3. Intensidad leve o moderada.

4. No empeora con actividad fisica habitual, como andar o subir escaleras.
D. Las dos caracteristicas siguientes:

1. Sin nduseas ni vomitos.

2. Puede asociar fotofobia o fonofobia (no ambas).
E. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-III'.

Nota:

1. En caso de la que cefalea cumpla los criterios tanto de 1.5 Migraiia probable y 2.2 Cefalea episodica
frecuente de tipo tensional, se clasifica como 2.2 Cefalea episédica frecuente de tipo tensional (o
cualquiera de los subtipos para los que cumpla los criterios) conforme a la norma general de que un
diagnostico definido prevalece sobre los diagnosticos probables.

Comentario: La 2.2 Cefalea episédica frecuente de tipo tensional coexiste a menudo con la 1.1 Migrania
sin aura. Se deben identificar ambos trastornos, preferiblemente con la elaboraciéon de un diario de
cefalea, ya que los tratamientos para cada una de ellas difieren de manera sustancial. Es importante
educar a los pacientes para que distingan entre ambos tipos de cefaleas si se quiere optar por el
tratamiento apropiado para cada una de ellas, y evitar con ello el abuso de medicacion y las
consecuencias adversas de la 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos.

2.2.1 Cefalea episddica frecuente de tipo tensional con hipersensibilidad pericraneal
Criterios de diagnostico:
A. Los episodios de cefalea cumplen los criterios de la 2.2 Cefalea episddica frecuente de tipo
tensional.
B. Hipersensibilidad pericraneal a la palpacion manual.
2.2.2 Cefalea episédica frecuente de tipo tensional sin hipersensibilidad pericraneal
Criterios de diagnostico:
A. Los episodios de cefalea cumplen los criterios de la 2.2 Cefalea episddica frecuente de tipo

tensional.
B. No se aprecia aumento de la sensibilidad pericraneal.

2.3 Cefalea crénica de tipo tensional

Clasificado en otro lugar: 4.10 Cefalea diaria persistente de de novo.

Descripcion: Trastorno que evoluciona desde una cefalea episodica frecuente de tipo tensional, con
episodios de cefalea diarios o muy frecuentes, de localizacion tipicamente bilateral, con dolor opresivo
o tensivo de intensidad leve a moderada y con una duraciéon de minutos a dias, o sin remision. Este

dolor no empeora con la actividad fisica habitual, pero podria cursar con nauseas leves, fotofobia o
fonofobia.

Criterios de diagndstico:
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A. Cefalea durante un periodo de >15 dias/mes durante >3 meses (=180 dias/afio) que cumple los
criterios B-D.
B. Duracion de horas a dias, o sin remision.
C. Al menos dos de las siguientes cuatro caracteristicas:
1. Localizacion bilateral
2. Calidad opresiva o tensiva (no pulsatil).
3. Intensidad leve o moderada.
4. No empeora con actividad fisica habitual, como andar o subir escaleras.

D. Las dos caracteristicas siguientes:

1. Puede asociar o fotofobia, o fonofobia o nauseas leves (no mas de una).
2. Ni nauseas moderadas o intensas ni vomitos.

E. No atribuible a otro diagndstico de la ICHD-III'.

Notas:

1. Tanto la 2.3 Cefalea cronica de tipo tensional como la 1.3 Migraiia cronica precisan que la cefalea
se presente al menos durante 15 dias al mes. Para la 2.3 Cefalea cronica de tipo tensional la cefalea
debe cumplir los criterios B-D de la 2.2 Cefalea episddica frecuente de tipo tensional durante al
menos 15 dias; para la 1.3 Migrafia cronica, la cefalea debe cumplir los criterios B-D de la 1.1
Migraria sin aura durante al menos ocho dias. Por lo tanto, un paciente puede cumplir los criterios
para ambos diagnodsticos, por ejemplo, al presentar cefalea durante 25 dias al mes y cumplir los
requisitos de migrana durante 8 dias y los de cefalea tensional durante 17 dias. Ahi solamente se
deberia asignar el diagnostico de 1.3 Migraiia cronica.

2. La 2.3 Cefalea crénica de tipo tensional es el resultado de la evolucion en el tiempo de una 2.2
Cefalea episodica frecuente de tipo tensional; cuando estos criterios A-E se cumplan para una
cefalea inequivocamente diaria y sin remision de menos de 24 horas después de su inicio, se
clasifica como 4.10 Cefalea diaria persistente de novo. Cuando no se recuerda la forma de
comienzo o es incierta se clasifica como 2.3 Cefalea crénica de tipo tensional.

3. En muchos casos dudosos existe un abuso de medicacion. Cuando se cumple el criterio B de

cualquiera de los subtipos de la 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos asi como los criterios de la
2.3 Cefalea cronica de tipo tensional la norma es codificarlos para ambos trastornos. Después de la
supresion del farmaco, se debe reevaluar el diagnostico: con frecuencia no se cumpliran mas los
criterios de 2.3 Cefalea crénica de tipo tensional, que habra revertido a uno u otro tipo episddico.
Cuando el trastorno continta siendo cronico después de la privacion, se podria anular el diagnostico
de 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos.

2.3.1 Cefalea cronica de tipo tensional con hipersensibilidad pericraneal

Criterios de diagnostico:

A. Cefalea que cumple los criterios de la 2.3 Cefalea cronica de tipo tensional.
B. Hipersensibilidad pericraneal a la palpacion manual.

2.3.2 Cefalea crénica de tipo tensional sin hipersensibilidad pericraneal

Criterios de diagndstico:

A. Cefalea que cumple los criterios de la 2.3 Cefalea cronica de tipo tensional.
B. No se aprecia aumento de la sensibilidad pericraneal.
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2.4 Cefalea de tipo tensional probable

Descripcion: Crisis de cefalea tensional que carecen de una de las caracteristicas exigida para cumplir
todos los criterios de uno de los subtipos de cefalea tensional clasificados anteriormente, y que no
cumplen los criterios de ninguna otra cefalea.

Comentario: Los pacientes que cumplen uno de estos criterios pueden también cumplir los criterios para
algunas de la 1.5.1 Migraiia sin aura probable. En estos casos se aplica la norma general jerarquica, que
coloca la 1. Migraria y sus tipos y subtipos antes de la 2. Cefalea de tipo tensional y sus tipos y subtipos.

2.4.1 Cefalea episédica infrecuente de tipo tensional probable
Criterios de diagndstico:

A. Uno o mas episodios de cefalea que cumplen todos salvo uno de los criterios A-D de la 2.1
Cefalea episodica infrecuente de tipo tensional.

B. No cumple los criterios de la ICHD-III de otra cefalea.

C.  No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-III.

2.4.2.Cefalea episédica frecuente de tipo tensional probable
Criterios de diagndstico:

A. Episodios de cefalea que cumplen todos salvo uno de los criterios A-D de la 2.2 Cefalea
episodica frecuente de tipo tensional.

B. No cumple los criterios de la ICHD-III de otra cefalea.

C. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-III

2.4.3 Cefalea crénica de tipo tensional probable
Criterios de diagndstico:

A. Las crisis cumplen todos salvo uno de los criterios A-D para la
2.3 Cefalea cronica de tipo tensional.

B. No cumple los criterios de la ICHD-III de otra cefalea.

C. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-III.
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3. Cefaleas trigémino-autonémicas (CTA)

3.1 Cefalea en racimos
3.1.1 Cefalea en racimos episodica
3.1.2 Cefalea en racimos cronica
3.2 Hemicranea paroxistica
3.2.1 Hemicranea paroxistica episodica
3.2.2. Hemicranea paroxistica cronica
3.3 Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duracion
3.3.1 Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duracion con hiperemia conjuntival y lagrimeo (SUNCT)
3.3.1.1 SUNCT episodica
3.3.1.2 SUNCT cronica
3.3. 2 Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duracion con sintomas autonémicos craneales (SUNA)
3.3.2.1 SUNA episddica
3.3.2.2 SUNA croénica
3.4 Hemicrénea continua:
3.4.1 Hemicranea continua, subtipo en remision
3.4.2 Hemicranea continua, subtipo persistente
3.5 Cefalea trigémino-autonémica probable
3.5.1 Cefalea en racimos probable
3.5.2 Hemicranea paroxistica probable
3.5.3 Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duracion probable
3.5.4 Hemicranea continua probable

Comentario general

¢Cefalea primaria, secundaria o ambas? La cefalea trigémino-autondmica se rige por tres normas en
funcion de las circunstancias:

1. En caso de que la primera aparicion de una nueva cefalea con caracteristicas de CTA guarde una
estrecha relacion temporal con otro trastorno conocido por causar cefalea o cumpla otros criterios
para ocasionar tal trastorno, la nueva cefalea se clasifica como secundaria al trastorno
desencadenante.

2. En caso de que la transicion de CTA preexistente a crénica guarde una estrecha relacion temporal
con dicho trastorno causal, se deberian codificar tanto el diagnostico inicial de la CTA como el
diagnostico secundario.

3. En caso de que el empeoramiento significativo (que por lo general significa un aumento de como
minimo el doble respecto a la frecuencia o gravedad) de una CTA preexistente guarde una estrecha
relacion temporal con dicho trastorno causante, se deberian asignar tanto el diagnostico inicial de la
CTA como el diagnostico secundario, siempre y cuando existan pruebas fehacientes de que ese
trastorno pueda ocasionar cefalea.

Introduccion

Las CTA comparten el cuadro clinico de la cefalea unilateral y, por lo general, signos

autondmicos parasimpatico-craneales destacados, que son de localizacion lateral e ipsilateral a la
cefalea. Las pruebas de diagnostico por la imagen funcional experimentales y en humanos sugieren que
estos sindromes activan un reflejo humano trigémino-parasimpatico normal, siendo secundarios los
signos de disfuncion craneal simpatica.

Un aura tipica de la migrafia puede, raras veces, asociarse con las CTA.

3.1 Cefalea en racimos

Términos utilizados con anterioridad: Neuralgia ciliar; eritromelalgia cefélica; eritroprosopalgia de
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Bing; hemicranea angiopléjica; hemicranea neuralgiforme cronica; cefalea histaminica; cefalea de
Horton; neuralgia hemicraneana (de Harris); neuralgia petrosa (Gardner); neuralgia de Sluder;
neuralgia esfenopalatina; neuralgia vidiana.

Clasificado en otro lugar: La cefalea en racimos sintomatica secundaria a otro trastorno se clasifica
como secundaria atribuida al trastorno causal subyacente.

Descripcion: Ataques de dolor intenso estrictamente unilateral en region orbitaria, supraorbitaria,
temporal, o en cualquier combinacion de estos lugares, con una duracion de 15-180 minutos, que se
presentan con una frecuencia variable desde un episodio cada dos dias hasta ocho episodios al dia. El
dolor esta asociado a hiperemia conjuntival ipsilateral, lagrimeo, congestion nasal, rinorrea, sudoracion
frontal o facial, miosis, ptosis y/o edema palpebral, y/o a inquietud o agitacion.

Criterios de diagndstico:

A. Al menos cinco episodios que cumplen los criterios B-D.
B. Dolor unilateral de intensidad grave o muy grave en region orbitaria, supraorbitaria o temporal,
con una duracién de 15-180 minutos (sin tratamiento)'.
C. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
1. Al menos uno de los siguientes sintomas o signos, ipsilaterales a la cefalea:
a) Hiperemia conjuntival y/o lagrimeo.
b) Congestion nasal y/o rinorrea.
¢) Edema palpebral.
d)  Sudoracion frontal y facial.
e) Miosis y/o ptosis.
2. Inquietud o agitacion.
D.  Se manifiesta con una frecuencia entre una vez cada dos dias y ocho al dia2.
E. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL.
Notas:
1. Durante una parte, pero menos de la mitad, del periodo activo de la 3.1 Cefalea en racimos, los
episodios pueden ser menos graves y/ o de duracion mas corta o larga.
2. Durante una parte, pero menos de la mitad, del periodo activo de la 3.1 Cefalea en racimos, los

episodios pueden ser menos frecuentes.

Comentarios: Los ataques aparecen en serie y se prolongan durante semanas o meses (los llamados
"racimos" o brotes) separados por periodos de remision que suelen durar meses o afios. Alrededor de un
10-15% de los pacientes padecen 3.1.2 Cefalea en racimos cronica sin estos periodos de remision. En
una serie extensa de pacientes con cefalea en racimos con un adecuado seguimiento, un cuarto de ellos
presentaba un solo periodo de racimo. Estos pacientes cumplen los criterios de y deberian ser
clasificados como la 3.1 Cefalea en racimos.

Durante el periodo sintomatico de la 3.1.1 Cefalea en racimos episédica y en cualquier momento de

una 3.1.2 Cefalea en racimos cronica los ataques acontecen con frecuencia y pueden ser provocados por
alcohol, histamina o nitroglicerina.

El dolor de la 3.1 Cefalea en racimos es de mayor intensidad en la region orbitaria, supraorbitaria,

temporal o en cualquier combinacion de ellas, pero puede irradiarse a otras regiones. Durante los peores
ataques la intensidad del dolor es insoportable. Por lo general, los pacientes son incapaces de
permanecer en declibito y caracteristicamente deambulan sin cesar. El dolor casi invariablemente vuelve
a aparecer en el mismo lado de la cabeza durante un periodo de racimo individual.

La edad de comienzo suele estar comprendida entre los 20-40 afios. Por motivos que se desconocen,

los varones se ven afectados tres veces mas que las mujeres.

Los episodios agudos implican la activacion de la sustancia gris hipotalamica posterior. En el 5% de

los casos, la 3.1 Cefalea en racimos puede ser trasmitida de forma autosémica dominante.
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Se han descrito casos de pacientes que presentan tanto 3.1 Cefalea en racimos como 13.1 Neuralgia
del trigémino (lo que a veces se conoce como el sindrome cluster-tic). Se les deberian asignar ambos
diagnosticos. La importancia de esta observacion radica en que ambos trastornos deben ser tratados
para liberar al paciente del dolor.

3.1.1 Cefalea en racimos episédica

Descripcion: Crisis de cefalea en racimos que se presentan en periodos que duran de siete dias a un afio,
separados por fases libres de dolor que duran como minimo tres meses.

Criterios de diagnostico:

A. Las crisis cumplen los criterios de la 3.1 Cefalea en racimos y aparecen en brotes (periodos de
racimo).

B. Al menos dos periodos de racimo que duran de siete dias a un afo (sin tratamiento), separados
por periodos de remision sin dolor que duran >3 meses.

Comentario: Los periodos de racimo suelen prolongarse entre dos semanas y tres meses.
3.1.2Cefalea en racimos cronica

Descripcion: Crisis de cefalea en racimos que se presentan durante un afio 0 mas sin remision o con
periodos de remision que duran menos de tres meses.

Criterios de diagndstico:

A. Crisis que cumplen los criterios de la 3.1 Cefalea en racimos y el criterio B.
B. Sin periodo de remision, o con remisiones que duran <3 meses durante como minimo un afio.

Comentario: La 3.1.2 Cefalea en racimos cronica puede aparecer de novo (denominada con
anterioridad cefalea en racimos cronica primaria) o evolucionar de la 3.1.1 Cefalea en racimos
episodica (antes llamada cefalea en racimos cronica secundaria). En algunos pacientes, el cambio se
produce de la 3.1.2 Cefalea en racimos cronica ala 3.1.1 Cefalea en racimos episédica.

3.2 Hemicranea paroxistica

Descripcion: Episodios de dolor intenso y estrictamente unilateral en region orbitaria, supraorbitaria,
temporal, o en cualquier combinacion de ellas con una duracion de 2-30 minutos que se presentan entre
varias y muchas veces dia. Los ataques se asocian a hiperemia conjuntival ipsilateral, lagrimeo,
congestion nasal, rinorrea, sudoracion frontal o facial, miosis, ptosis y/o edema palpebral. Remiten
completamente con indometacina.

Criterios de diagnostico:

A. Al menos 20 episodios que cumplen los criterios B-E.
B. Dolor intenso unilateral en region orbitaria, supraorbitaria o temporal con una duracion de 2-30
minutos.
C. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
1. Al menos uno de los siguientes sintomas o signos, ipsilaterales a la cefalea:
a) Hiperemia conjuntival y/o lagrimeo.
b) Congestion nasal y/o rinorrea.
¢) Edema palpebral.
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d)  Sudoracion frontal y facial.
e) Miosis y/o ptosis.
2. Inquietud o agitacion.

D. Se presenta con una frecuencia de >5 al dia'.

E. Los episodios responden completamente a dosis terapéuticas de indometacina?.
F. No atribuible a otro diagndstico de la ICHD-IIIL.

Notas:

1. Durante una parte, pero menos de la mitad, del periodo activo de la 3.2 Hemicrdnea paroxistica los
episodios pueden ser menos frecuentes.

2. En un adulto, la dosis inicial de indometacina oral deberia ser de minimo 150 mg diarios y
aumentarse en caso necesario hasta los 225 mg diarios. La dosis inyectable es de 100-200 mg. A
menudo se emplean dosis de mantenimiento inferiores.

Comentario: Al contrario que con la cefalea en racimos, no existe el predominio masculino. El inicio de
la hemicranea paroxistica es tipico en la edad adulta, aunque también se han descrito casos en la
infancia.

3.2.1 Hemicranea paroxistica episodica

Descripcion: Episodios de hemicranea paroxistica que se presentan en periodos que duran de siete dias a
un afio, separados por fases de remision que duran como minimo tres meses.

Criterios de diagnostico:

A. Las crisis cumplen los criterios de la 3.2 Hemicrdnea paroxistica y aparecen en brotes.
B. Al menos dos brotes que duran de siete dias a un afio (sin tratamiento), separados por periodos de
remision sin dolor que duran >3 meses.

3.2.2. Hemicranea paroxistica cronica

Descripcion: Episodios de hemicranea paroxistica que se presentan durante mas de un afio sin periodos
de remision o con periodos de remision que duran menos de tres meses.

Criterios de diagnostico:

A. Las crisis cumplen los criterios de la 3.2 Hemicranea paroxistica y el criterio B.

B. Sin periodo de remision, o con remisiones que duran <3 meses durante como minimo un afio.
Comentario: A los pacientes que cumplan los criterios tanto para la 3.2.2 Hemicranea paroxistica
cronica como para la 13.1 Neuralgia del trigémino (lo que a veces se conoce como sindrome HPC-tic)
se les deberian asignar ambos diagndsticos. Su identificacion es clave, puesto que ambos trastornos
precisan tratamiento. El significado fisiopatologico de esta coexistencia aiin no esta definido.

3.3 Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duracion

Descripcion: Episodios de dolor de cabeza moderado o grave estrictamente unilateral que duran de
segundos a minutos y aparecen como minimo una vez al dia, habitualmente asociados a lagrimeo
abundante y enrojecimiento del ojo ipsilateral.

Criterios de diagnostico:
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A. Al menos 20 episodios que cumplen los criterios B-D.

B. Episodios de dolor unilateral, moderado o grave en region orbitaria, supraorbitaria, temporal y/u
otra distribucion trigeminal, y de una duracion del-600 segundos en forma de punzadas unicas,
una serie de punzadas, o en un patron de de diente de sierra.

C. Al menos uno de los siguientes cinco sintomas o signos autonomicos craneales, ipsilaterales al
dolor:

1. Hiperemia conjuntival y/o lagrimeo.

Congestion nasal y/o rinorrea.

Edema palpebral.

Sudoracion frontal y facial.

. Miosis y/o ptosis.

D. Se presenta con una frecuencia de al menos una vez al dia'.

E. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL.

RS

Nota:

1. Durante una parte, pero menos de la mitad, del periodo activo de la 3.3 Cefalea neuralgiforme
unilateral de breve duracion, los episodios pueden ser menos frecuentes.

Comentarios: Los episodios de mayor duracion se caracterizan por un patron en multiples punzadas o
de diente de sierra.

Se reconocen dos subtipos de 3.3 Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duracion: 3.3.1
Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duracion con hiperemia conjuntival y lagrimeo (SUNCT) y
3.3.2 Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duracion con sintomas autonomicos craneales
(SUNA). Se sospecha que la 3.3.1 SUNCT podria ser una subforma de la 3.3.2 SUNA, si bien se precisa
mas investigacion al respecto. Entretanto, cada una de ellas se clasifica como un subtipo separado,
descrito mas abajo.

Las 3.3.1 SUNCT y 3.3.2 SUNA suelen desencadenarse sin un periodo refractario. Esto contrasta con
la 13.1.1 Neuralgia del trigémino, que suele presentar un periodo refractario después de cada episodio.

3.3.1 Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duracion con hiperemia conjuntival y
lagrimeo (SUNCT)

Criterios de diagnostico:

A. Episodios que cumplen los criterios de 3.3. Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duracion y
el criterio B.

B. Ambas caracteristicas, ipsilaterales al dolor:
1. Hiperemia conjuntival.
2. Lagrimeo (dacriorrea).

Comentarios: Los datos publicados sugieren que el imitador mas habitual de la 3.3.1 SUNCT es una
lesion en la fosa posterior.

Se han descrito casos de pacientes con un solapamiento de la 3.3.1 SUNCT 'y la 13.1.1 Neuralgia del
trigémino. La distincion entre ambas es clinicamente compleja. Estos pacientes deberian recibir ambos
diagnosticos.

Se han descrito pacientes con 3.3.1 SUNCTy 3.1 Cefalea en racimos; no se ha determinado todavia
el significado fisiopatologico de este solapamiento.

3.3.1.1 SUNCT episodica
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Descripcion: Ataques de SUNCT que se manifiestan en periodos de entre siete dias y un aflo, separados
por remisiones sin dolor que se prolongan durante tres 0 mas meses.

Criterios de diagnostico:

A. Episodios que cumplen los criterios de 3.3.1 Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duracion
con inyeccion conjuntival y lagrimeo y aparecen en brotes.

B. Al menos dos brotes que duran de siete dias a un afio (sin tratamiento), separados por periodos de
remision sin dolor que duran >3 meses.

3.3.1.2 SUNCT cronica

Descripcion: Ataques de SUNCT que se presentan durante mas de un afio sin remision o con periodos
de remision que duran menos de tres meses.

Criterios de diagndstico:

A. Episodios que cumplen los criterios de 3.3.1 Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duracion
con hiperemia conjuntival y lagrimeo y el criterio B.
B. Sin periodo de remision, o con remisiones que duran <3 meses durante como minimo un afio.

3.3.2 Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duracion con sintomas autonomicos
craneales (SUNA)

A. Episodios que cumplen los criterios de 3.3. Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duracion y
el criterio B.

B. No mas de una de las siguientes caracteristicas, ipsilaterales al dolor:
1. Hiperemia conjuntival.
2. Lagrimeo (dacriorrea).

3.3.2.1 SUNA episodica

Descripcion: Ataques de SUNA que se manifiestan en periodos de entre siete dias y un aflo, separados
por periodos sin dolor que se prolongan durante como minimo tres meses.

Criterios de diagnostico:

A. Episodios que cumplen los criterios de la 3.3.2 Cefalea neuralgiforme unilateral de breve
duracion con sintomas autonomicos craneales y aparecen en brotes.

B. Al menos dos brotes que duran de siete dias a un afio (sin tratamiento), separados por periodos de
remision sin dolor que duran >3 meses.

3.3.2.2 SUNA croénica

Descripcion: Ataques de SUNA que se presentan durante mas de un afio sin remision o con periodos
de remision que duran menos de tres meses.

Criterios de diagnostico:
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A. Episodios que cumplen los criterios de la 3.3.2 Cefalea neuralgiforme unilateral de breve
duracion con sintomas autonomicos craneales y el criterio B.
B. Sin periodo de remision, o con remisiones que duran <3 meses durante como minimo un afio.

3.4 Hemicranea continua

Descripcion: Cefalea persistente estrictamente unilateral asociada con hiperemia conjuntival, lagrimeo,
congestion nasal, rinorrea, sudoracion frontal o facial, miosis, ptosis y/o edema palpebral, y/o a
inquietud o agitacion. La cefalea responde completamente a la indometacina.

Criterios de diagnostico:

Cefalea unilateral que cumple los criterios B-D.
Duracion >3 meses, con reagudizaciones de intensidad al menos moderada.
Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
1. Al menos uno de los siguientes sintomas o signos, ipsilaterales a la cefalea:
a) Hiperemia conjuntival y/o lagrimeo.
b) Congestion nasal y/o rinorrea.
c) Edema palpebral.
d)  Sudoracion frontal y facial.
e) Miosis y/o ptosis.
2. Sensacion de inquietud o agitacion, o reagudizacion del dolor con el movimiento.
D. Responde completamente a dosis terapéuticas de indometacina'.
E. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL

Qw>

Nota:

1. En un adulto, la dosis inicial de indometacina oral deberia ser de minimo 150 mg diarios y
aumentarse en caso necesario hasta los 225 mg diarios. La dosis inyectable es de 100-200 mg. A
menudo se emplean dosis de mantenimiento inferiores.

Comentarios: En la 3.4 Hemicrdnea continua es habitual observar sintomas migrafiosos tales como
fotofobia o fonofobia.

La 3.4 Hemicranea continua se ha incluido en la categoria 3. Cefaleas trigémino-autonémicas en la
ICHD-III basandose en la localizacion tipicamente unilateral del dolor asi como de los sintomas
autonomicos craneales cuando estan presentes (en la ICHD-II se recogié en el punto 4. Otras cefaleas
primarias).

Los estudios neurodiagndstico por la imagen revelan solapamientos importantes entre todos los
trastornos aqui descritos, especialmente la activacion de la sustancia gris hipotaldmica posterior.
Ademas, la respuesta absoluta a la indometacina de la Hemicrdnea continua es algo que comparte con la
3.2 Hemicranea paroxistica.

3.4.1 Hemicranea continua, subtipo en remision

Descripcion: Hemicranea continua que se caracteriza por dolor no continuo, sino interrumpido por
periodos de remision de al menos 24 horas de duracion.

Criterios de diagndstico:

A. Cefalea que cumple los criterios de 3.4 Hemicranea continua 'y el criterio B.
B. La cefalea no es diaria ni continua, sino interrumpida (sin tratamiento) por periodos de remision
de >24 horas.
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Comentario: La 3.4.1 Hemicranea continua, subtipo en remision puede aparecer de novo o a partir de
la 3.4.2 Hemicrdnea continua, subtipo persistente.

3.4.2 Hemicranea continua, subtipo persistente

Descripcion: Hemicranea continua que se caracteriza por continuo durante al menos un afio sin
periodos de remision de al menos 24 horas.

Criterios de diagnostico:

A. Cefalea que cumple los criterios de 3.4 Hemicranea continua 'y el criterio B.
B. La cefalea es diaria y continua durante al menos un afio, sin periodos de remision de >24 horas.

Comentario: La 3.4.2 Hemicrdnea continua, subtipo persistente puede aparecer de novo o a partir de la
3.4.1 Hemicrdnea continua, subtipo en remision. La mayoria de los pacientes sufren el subtipo
persistente desde el inicio.

3.5 Cefalea trigémino-autonomica probable

Descripcion: Episodios de cefalea que se creen que son un tipo o subtipo de las 3. Cefaleas trigémino-
autonomicas, pero que carecen de una de las caracteristicas necesarias para cumplir con todos los
criterios de cualquiera de los subtipos clasificados anteriormente, y que no cumplen todos los criterios
de otras cefaleas.

Criterios de diagnostico:

A. Episodios de cefalea que cumplen todos salvo uno de los criterios A-D para la 3.1 Cefalea en
racimos, de los criterios A-E de la 3.2 Hemicrdnea paroxistica, de los criterios A-D de la 3.3
Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duracion o de los criterios A-D de la 3.4 Hemicranea
continua.

B. No cumple los criterios de la ICHD-III de otra cefalea.

C. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

Comentario: A los pacientes se les podria clasificar con 3.5.1 Cefalea en racimos probable, 3.5.2
Hemicranea paroxistica probable, 3.5.3 Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duracion probable
o 3.5.4 Hemicranea continua probable. Dichos pacientes pueden no haber padecido un niimero
suficiente de episodios tipicos (por ejemplo, un primer brote de cefalea en racimos) o si los han
padecido, pero no cumplen otro de los criterios.
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4. Otras cefaleas primarias

4.1

42
4.1
43
43.1
4.4
45
4.5.1
452
453
453.1
4532
4.6
4.6.1
4.6.2
4.6.3
4.6.3.1
4.632
4.7
4.7.1
4.8
48.1
4.9
4.9.1
4.10
4.10.1

Comentario general

¢Cefalea primaria, secundaria o ambas? Para el punto 4. Otras cefaleas primarias rigen dos normas en

Cefalea tusigena primaria

Cefalea tusigena primaria probable

Cefalea por esfuerzo fisico primaria

Cefalea por esfuerzo fisico primaria probable

Cefalea por actividad sexual primaria

Cefalea por actividad sexual primaria probable

Cefalea en trueno primaria

Cefalea por crioestimulo

Cefalea atribuida a aplicacion externa de crioestimulo
Cefalea atribuida a ingestion o inhalacion de crioestimulo
Cefalea por crioestimulo probable

Cefalea atribuida a aplicacion externa de crioestimulo probable
Cefalea atribuida a ingestion o inhalacion de crioestimulo probable
Cefalea por presion externa

Cefalea por compresion externa

Cefalea por traccion externa

Cefalea por presion externa probable

Cefalea por compresion externa probable

Cefalea por traccion externa probable

Cefalea punzante primaria

Cefalea punzante primaria probable

Cefalea numular

Cefalea numular probable

Cefalea hipnica

Cefalea hipnica probable

Cefalea diaria persistente de novo

Cefalea diaria persistente de novo probable

funcion de las circunstancias.

1. En caso de que la primera aparicion de una nueva cefalea con las caracteristicas de cualquiera de
los trastornos de la clasificacion guarde una estrecha relacion temporal con otro trastorno conocido
por causar cefalea o cumpla otros criterios para ocasionar tal trastorno, la nueva cefalea se clasifica

como secundaria atribuida al trastorno desencadenante.

2. En caso de que el empeoramiento significativo (que por lo general significa un aumento de como
minimo el doble respecto a la frecuencia o gravedad) o la cronificacion de una cefalea preexistente
con las caracteristicas de alguno de los trastornos aqui clasificados guarde una estrecha relacion
temporal
con dicho trastorno causante, se deberian asignar tanto el diagnostico inicial como el diagnostico
secundario, siempre y cuando existan pruebas fehacientes de que ese trastorno pueda ocasionar

cefalea.
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Introduccion

En ese capitulo se incluyen una serie de cefaleas primarias heterogéneas desde el punto de vista
clinico. Las cefaleas de este capitulo se clasifican en la ICHD-III en cuatro grupos correlativos.

1. Cefaleas por esfuerzo fisico, tales como la 4.1 Cefalea tusigena primaria, la 4.2 Cefalea por
esfuerzo fisico primaria, 1a 4.3 Cefalea por actividad sexual primaria y la 4.4 Cefalea en trueno
primaria.

2. Cefaleas por estimulos fisicos directos (se consideran primarias ya que las desencadenan estimulos
fisicos [no perjudiciales]), tales como la 4.5 Cefalea por crioestimulo y la 4.6 Cefalea por presion
externa.

3. Cefaleas epicraneales (esto es, dolor en el cuero cabelludo), tales como la 4.7 Cefalea primaria
punzante y la 4.8 Cefalea numular (asi como la 4.11 Epicrania fugax del Apéndice).

4. Otras cefaleas primarias tales como la 4.9 Cefalea hipnica y la 4.10 Cefalea diaria persistente de
novo.

Su patogenia todavia no se comprende de manera satisfactoria, y las sugerencias de tratamiento se
basan en observaciones anecddticas o ensayos no controlados.

Las cefaleas con caracteristicas similares a varios de estos trastornos pueden ser sintomaticas a otro
trastorno (esto es, cefaleas secundarias); por tanto en el momento de su debut precisan una evaluacion
cuidadosa con pruebas de diagndstico por la imagen y/o otros estudios complementarios. El inicio de
algunas de estas cefaleas (como la 4.2 Cefalea por esfuerzo fisico primaria, la 4.3 Cefalea por
actividad sexual primaria y 1a 4.4 Cefalea en trueno primaria) puede ser agudo y los pacientes que las
padecen suelen ser evaluados en los servicios de urgencias. Una investigacion apropiada y completa
(en concreto, con neurodiagnodstico por la imagen) es obligatoria en estos casos.

4.1 Cefalea tusigena primaria

Términos utilizados con anterioridad: Cefalea benigna de la tos; cefalea provocada por la maniobra de
Valsalva.

Descripcion: Cefalea desencadenada por tos u otra maniobra de Valsalva (esfuerzo brusco), pero no
por ejercicio fisico prolongado, en ausencia de otro trastorno intracraneal.

Criterios de diagnostico:

A. Al menos dos episodios que cumplen los criterios B-D.

B. Estd provocada por y solo cursa con tos, esfuerzo brusco y/u otras maniobras de Valsalva'.
C. Inicio repentino®.

D. Duracién de entre un segundo y dos horas?.

E. No atribuible a otro diagndstico de la ICHD-III®.

Notas:

1. Aparece instantes después de la tos o de otro estimulo.

2. Alcanza su punto maximo de manera casi inmediata y después remite en un periodo de entre unos
segundos y unos minutos (si bien algunos pacientes padecen cefalea de leve a moderada durante dos
horas).

3. El sindrome de cefalea tusigena es sintomatico en alrededor de un 40% de los casos, y la mayoria de
estos pacientes padece malformacién de Arnold-Chiari de tipo I. Entre otras causas se incluyen
hipotensién intracraneal espontanea, trastornos carotideos o vertebrobasilares, tumores en la fosa
craneal media o posterior, quistes del mesencéfalo, impresion basilar, platibasia, hematomas
subdurales, aneurismas cerebrales y el sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible. Las pruebas
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de neurodiagnostico por la imagen desempefian un importante papel importante en la identificacion
de posibles lesiones o trastornos intracraneales. Puesto que los tumores subtentoriales suponen mas
del 50% de las lesiones ocupantes de espacio en niflos, la cefalea tusigena en pacientes pediatricos se
considerara sintomatica salvo que se demuestre lo contrario.

Comentarios: La 4.1 Cefalea tusigena primaria es una afeccion poco frecuente, que supone menos de
un 1% de todos los pacientes con cefalea que acuden a consulta médica. Sin embargo, segiin un estudio,
uno de cada cinco pacientes con tos atendidos por neumoélogos tenia cefalea tusigena.

La localizacion de la 4.1 Cefalea tusigena primaria es generalmente bilateral y posterior, y afecta

sobre todo a pacientes de mas de 40 afios de edad. Existe una correlacion significativa entre la
frecuencia de la tos y la gravedad de la cefalea. Se han descrito sintomas asociados tales como vértigo,
nauseas y trastornos del suefio en dos tercios de pacientes con 4.1 Cefalea tusigena primaria.

Si bien la indometacina (50-200 mg/dia) suele ser eficaz contra 4.1 Cefalea tusigena primaria; pocos

casos sintomaticos han respondido a este tratamiento.

4.1.1 Cefalea tusigena primaria probable

Criterios de diagndstico:

A.

=
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Cualquiera de los siguientes:

1. Un tGnico episodio de cefalea que cumple los criterios B-D.

2. Al menos dos episodios de cefalea que cumplen el criterio B y cualquiera de los criterios C y
D.

Esta provocada por y ocurre solo en asociacion con tos, esfuerzos bruscos y breves y/u otras

maniobras de Valsalva.

Inicio repentino.

Duracion de entre un segundo y dos horas.

No cumple los criterios de la ICHD-III de otra cefalea.

No atribuible a otro diagndstico de la ICHD-III.

4.2 Cefalea por esfuerzo fisico primaria

Términos utilizados con anterioridad: Cefalea benigna por esfuerzo.

Clasificado en otro lugar: La migrafia provocada por esfuerzo fisico se clasifica como 1. Migraiia
conforme al tipo o subtipo correspondiente.

Descripcion: Cefalea desencadenada por cualquier forma de esfuerzo en ausencia de otro trastorno
intracraneal.

Criterios de diagnostico:

A. Al menos dos episodios de cefalea que cumplen los criterios B 'y C.

B. Esta provocada por y ocurre solo durante o después de ejercicio fisico vigoroso.
C. Duracion <48 horas.

D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-III'.

Nota:

1. Hay casos sintomaticos, por tanto en el debut de una cefalea con estas caracteristicas, es obligatorio

descartar una hemorragia subaracnoidea, una diseccion arterial o un sindrome de vasoconstriccion
cerebral reversible.
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Comentarios: La 4.2 Cefalea por esfuerzo fisico primaria se presenta particularmente en climas
calurosos o en grandes altitudes. Sus subformas, tales como la "cefalea de los levantadores de pesos"
estan reconocidas, pero no clasificadas independientemente. Al contrario que en el caso de la 4.1
Cefalea tusigena primaria, que puede desencadenarse con esfuerzos bruscos breves (por ejemplo,
maniobras de Valsalva), la 4.2 Cefalea por esfuerzo fisico primaria suele desencadenarse con el
ejercicio fisico vigoroso y constante.

En el estudio Vagd, la mayoria de los participantes con cefalea por esfuerzo fisico refiri6 una cefalea
de caracter pulsatil (menor en el caso de los adolescentes, donde casi la mitad de ellos padecia cefalea
durante un periodo inferior a cinco minutos).

Se ha descrito un efecto preventivo del tartrato de ergotamina en algunos pacientes. La indometacina
ha resultado eficaz en la mayoria de los casos.

Los mecanismos fisiopatologicos que subyacen a la 4.2 Cefalea por esfuerzo fisico primaria se
desconocen. La mayoria de los investigadores cree que su origen es vascular, con la hipotesis de que el
mecanismo que provoca el dolor es una distension arterial o venosa secundaria al ejercicio fisico. Un
reciente hallazgo muestra que los pacientes con 4.2 Cefalea por esfuerzo fisico primaria tienen una
incidencia significativamente mayor de insuficiencia de la valvula de la vena yugular interna (un 70%
comparado con el 20% de los controles) y sugiere que la congestion venosa intracraneal provocada por
inversion del flujo sanguineo podria desempeiiar un papel en la fisiopatologia de este trastorno.

4.2.1 Cefalea por esfuerzo fisico primaria probable
Criterios de diagndstico:

A. Cualquiera de los siguientes:

1. Un episodio de cefalea que cumple los criterios B 'y C.

2. Al menos dos episodios de cefalea que cumplen el criterio B, pero no el criterio C.
Esta provocada por y ocurre solo durante o después de ejercicio fisico vigoroso.
Duracion <48 horas.

No cumple los criterios de la ICHD-III de otra cefalea.

No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL

mY 0w

4.3 Cefalea por actividad sexual primaria

Términos utilizados con anterioridad: Cefalea sexual benigna; cefalea vascular sexual benigna; cefalea
por coito; cefalea por relacion sexual; cefalea orgasmica; cefalea sexual.

Clasificado en otro lugar: Se han descrito casos de cefalea postural de aparicion posterior al coito.
Deben clasificarse como 7.2.3. Cefalea atribuida a hipotension intracraneal espontdnea, puesto que
probablemente se deban a la pérdida de LCR.

Descripcion: Cefalea desencadenada por la actividad sexual, que suele iniciarse como un dolor bilateral
y sordo

a medida que progresa la excitacion sexual y alcanza gran intensidad repentinamente durante el
orgasmo, en ausencia de trastorno intracraneal.

Criterios de diagndstico:
A. Al menos dos episodios de dolor craneal y/o cervical que cumplen los criterios B-D.
B. Esta provocada por y ocurre solo durante la actividad sexual.

C. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
1. Aumenta la intensidad a medida que progresa la excitacion sexual.
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2. Intensidad explosiva que aparece de manera brusca justo antes de o durante el orgasmo.
D. Cefalea intensa entre un minuto y 24 horas y/o leve hasta 72 horas.
E. No atribuible a otro diagndstico de la ICHD-IIT'2.

Notas:

1. La 4.3 Cefalea por actividad sexual primaria no esta asociada a una disminucioén del nivel de
conciencia, vomitos ni sintomas visuales, sensitivos ni motores, mientras que la cefalea sexual
sintomatica podria estarlo. En la primera aparicion de una cefalea por actividad sexual es
obligatorio descartar una hemorragia subaracnoidea, una diseccion arterial o un sindrome de
vasoconstriccion cerebral reversible.

2. Las cefaleas explosivas repetidas durante la actividad sexual se deberian considerar como 6.7.3
Cefalea atribuida a sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible (q.v.) salvo que se demuestre
lo contrario mediante estudios angiograficos (que incluyan angiografia convencional,
angiorresonancia o angioTAC) o mediante ecografia Doppler transcraneal. Es importante recordar
que en la fase inicial de sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible puede no apreciarse
ninguna vasoconstriccion; por lo tanto, la realizacion de estudios de seguimiento podria ser
necesaria.

Comentarios: En las ICHD-I y ICHD-II se incluyeron dos subformas (cefalea preorgdsmica 'y cefalea
orgdsmica), pero los estudios clinicos han sido incapaces de distinguirlas, de modo que la 4.3 Cefalea
por actividad sexual primaria se considera ahora como una unica entidad de presentacion variable.

Estudios recientes han demostrado que hasta un 40% de los casos se cronifican durante un periodo
de mas de un afo.

Algunos pacientes sufren solo un episodio de 4.3 Cefalea por actividad sexual primaria en toda su
vida, en cuyo caso deberan ser clasificados como 4.3.1 Cefalea por actividad sexual primaria
probable. Para continuar investigando sobre este tipo de cefalea se aconseja incluir a aquellos
pacientes que hayan padecido al menos dos episodios.

La investigacion epidemioldgica ha puesto de manifiesto ademas que la 4.3 Cefalea por actividad
sexual primaria puede presentarse en cualquier grupo de edad sexualmente activo, es mas frecuente en
varones que en mujeres (cocientes que oscilan entre 1,2:1 a 3:1), aparece independientemente del tipo de
actividad sexual, en su mayoria no estd asociada a sintomas autonomicos ni vegetativos, es bilateral en
dos tercios y unilateral en un tercio de los pacientes, y muestra localizacion difusa u occipital en un 80%
de los casos. La frecuencia de los episodios de 4.3 Cefalea por actividad sexual primaria siempre
deberia relacionarse a la frecuencia de la actividad sexual.

4.3.1 Cefalea por actividad sexual primaria probable
Criterios de diagnostico:

A. Cualquiera de los siguientes:
1. Un tGnico episodio de cefalea que cumple los criterios B-D.
2. Al menos dos episodios de cefalea que cumplen el criterio B y el criterio C o D, pero no
ambos.
B. Esta provocada por y ocurre solo durante la actividad sexual.
C. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
1. Aumenta la intensidad a medida que progresa la excitacion sexual.
2. Intensidad explosiva que aparece de manera brusca justo antes de o durante el orgasmo.
Cefalea intensa entre un minuto y 24 horas y/o leve hasta 72 horas.
No cumple los criterios de la ICHD-III de otra cefalea.
No atribuible a otro diagndstico de la ICHD-III.
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4.4 Cefalea en trueno primaria

Término utilizado con anterioridad: Cefalea en trueno benigna.

Clasificado en otro lugar: 4.1 Cefalea tusigena primaria, 4.2 Cefalea por esfuerzo fisico primaria 'y 4.3
Cefalea por actividad sexual primaria probable pueden presentarse como cefalea en trueno. Cuando
esta cefalea se atribuye unicamente a uno de estos desencadenantes deberia ser clasificada conforme a
uno de estos tipos de cefalea.

Descripcion: Cefalea de alta intensidad e inicio brusco que imita aquella del aneurisma cerebral roto, en
ausencia de otra patologia intracraneal.

Criterios de diagnostico:

A. Cefalea grave que cumple los criterios By C.

B. Inicio brusco que alcanza la intensidad maxima en <1 minuto.
C. Duracién >5 minutos.

D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-II1'2.

Notas:

1. La cefalea en trueno suele cursar con trastornos intracraneales vasculares graves, en concreto con la
hemorragia subaracnoidea: es obligatorio descartarla y excluir también otra serie de afecciones de
este tipo, tales como hemorragia intracerebral, trombosis venosa cerebral, malformacion vascular
no rota (sobre todo aneurismas), diseccion arterial (intra y extracraneal), sindrome de
vasoconstriccion cerebral reversible y apoplejia hipofisaria. Otras causas organicas de la
cefalea en trueno son meningitis, quiste coloide del tercer ventriculo, hipotension del LCR y
sinusitis aguda (particularmente con barotraumatismo).

La 4.4 Cefalea en trueno primaria debe ser un diagnodstico de ultimo recurso una vez se hayan
descartado todas las causas organicas. Esto implica normalidad cerebral, de los vasos cerebrales,
y/o del liquido cefalorraquideo en las pruebas de diagnostico por la imagen.

2. En la fase inicial de sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible puede no apreciarse ninguna
vasoconstriccion. Por eso no se debe adoptar un diagnéstico de Cefalea en trueno primaria
probable, ni siquiera a titulo temporal.

Comentario: Las pruebas de que la cefalea en trueno puede ser un trastorno primario son escasas: la
busqueda de una causa subyacente debe ser diligente y exhaustiva.

4.5 Cefalea por crioestimulo

Descripcion: Cefalea provocada por un estimulo frio que se aplica en la parte externa de la cabeza, se
ingiere o se inhala.

4.5.1 Cefalea atribuida a aplicacion externa de crioestimulo

Descripcion: Cefalea generalizada después de una exposicion de la cabeza desprotegida a una
temperatura ambiental excesivamente baja.

Criterios de diagndstico:

A. Al menos dos episodios de cefalea aguda que cumplen los criterios By C.
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B. Esta provocada por y ocurre solo durante la aplicacion de un estimulo frio externo en la cabeza.
C. Remite dentro de los 30 min siguientes a la eliminacion del crioestimulo.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

Comentario: Esta cefalea se produce por el enfriamiento externo de la cabeza, tal y como sucede tras la
exposicion a temperaturas ambientales muy frias, al meterse al agua fria o al recibir un tratamiento de
crioterapia. Algunos pacientes desarrollan una cefalea en la zona frontal media de corta duracion,
intensa y punzante, si bien la localizaciéon del dolor puede ser unilateral y temporal, frontal o
retroorbitaria.

4.5.2Cefalea atribuida a ingestion o inhalacion de crioestimulo
Términos utilizados con anterioridad: Cefalea del helado.

Descripcion: Cefalea frontal o temporal, de corta duracién, que puede ser intensa, provocada en
pacientes susceptibles por el paso de sustancias frias (solidas, liquidas o gaseosas) por el paladar y/o la
pared posterior de la faringe.

Criterios de diagnostico:

A. Al menos dos episodios de cefalea aguda frontal o temporal que cumplen los criterios By C.

B. Esta provocada por y ocurre inmediatamente después del contacto de un estimulo frio con el
paladar y/o la pared posterior de la faringe debido a la ingesta de alimentos o bebidas frias o a la
inhalacion de aire frio.

C. Remite dentro de los 10 minutos siguientes a la eliminacion del crioestimulo.

D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

Comentarios: La 4.5.2 Cefalea atribuida a ingestion o inhalacion de crioestimulo es habitual en la
poblacion, especialmente en aquellos con 1. Migraia. La ingestion rapida de granizados es
especialmente propensa a causar esta cefalea, pero comer helados, incluso despacio, también puede
provocarla.

La cefalea es frontal o temporal, y mas frecuentemente bilateral (pero puede lateralizarse hacia el
lado donde habitualmente se padece la migrafia en aquellos pacientes con cefalea unilateral como parte
de la 1. Migraiia).

4.5.3 Cefalea por crioestimulo probable
Criterios de diagnostico:

A. Un episodio de cefalea que cumple los criterios B y C.

B. Esta provocada por y ocurre solo durante o inmediatamente después de la aplicacion externa en la
cabeza, la ingestion o la inhalacion de un estimulo frio.

Remite dentro de los 10 minutos siguientes a la eliminacion del crioestimulo.

No cumple los criterios de la ICHD-III de otra cefalea.

No atribuible a otro diagnodstico de la ICHD-III.

mo0

Comentario: Las subformas clasificables son 4.5.3.1 Cefalea atribuida a aplicacién externa de
crioestimulo probable 'y 4.5.3.2 Cefalea atribuida a ingestion o inhalacion de crioestimulo probable.

4.6 Cefalea por presion externa

Descripcion: Cefalea originada por compresion ininterrumpida o traccién en las partes blandas

© International Headache Society 2018



Cephalalgia 38(1)

pericraneales.

Comentario: La 4.6 Cefalea por presion externa es un trastorno primario debido a que la compresion y
la traccion son demasiado sutiles para dafiar el cuero cabelludo; esto es, son estimulos fisiologicos.

4.6.1 Cefalea por compresion externa

Descripcion: Cefalea originada por compresion sostenida de las partes blandas pericraneales, por
ejemplo, por una cinta tirante alrededor de la cabeza, un sombrero o casco, o gafas de nadar o bucear,
sin dafios en el cuero cabelludo.

Criterios de diagnostico:

A. Al menos dos episodios que cumplen los criterios B-D.

B. Esta provocada por y ocurre en el plazo de 1 hora durante la compresion externa constante de la
frente o el cuero cabelludo.

La intensidad es maxima en el punto donde se produce la compresion externa.

Remite en la hora siguiente a la liberacion de la compresion externa.

No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL
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4.6.2 Cefalea por traccion externa
Término utilizado con anterioridad: Cefalea por coleta.

Descripcion: Cefalea originada por traccion constante en las partes blandas pericraneales, sin daflos en
el cuero cabelludo.

Criterios de diagnostico:

Al menos dos episodios que cumplen los criterios B-D.

Esta provocada por y ocurre solo durante la traccion externa constante en el cuero cabelludo.
La intensidad es maxima en el punto donde se produce la traccion.

Remite en la hora siguiente a la liberacion de la traccion.

No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL
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Comentario: La duracion de la cefalea oscila conforme a la gravedad y la duracion de la traccion
externa. Si bien la intensidad de la cefalea es maxima en el punto de la traccion, a menudo se extiende a
otras zonas de la cabeza.

4.6.3  Cefalea por presion externa probable
Criterios de diagnostico:

A. Cualquiera de los siguientes:
1. Un tUnico episodio de cefalea que cumple los criterios B-D;
2. Al menos dos episodios de cefalea que cumplen el criterio B y el criterio C o D, pero no

ambos.

B. Esta provocada por y ocurre solo durante la compresion o traccion externa sostenida en la frente
y/o el cuero cabelludo.

C. Laintensidad es maxima en el punto donde se produce la compresion o traccion.

D. Remite en la hora siguiente a la liberacion de la compresion o traccion.
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E. No cumple los criterios de la ICHD-III de otra cefalea.
F.  No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-III.

Comentario: Otras subformas clasificables son 4.6.3.1 Cefalea por compresion externa probable y
4.6.3.2 Cefalea por traccion externa probable.

4.7 Cefalea punzante primaria
Términos utilizados con anterioridad: Dolor picahielos; pinchazos y sacudidas; sindrome de la aguja en

el ojo; oftalmodinia periddica; dolor de cabeza intenso de corta duracion.

Descripcion: Cefalea en forma de punzadas transitorias y localizadas en la cabeza que aparecen
espontaneamente en ausencia de una patologia organica de las estructuras subyacentes ni de los pares
craneales.

Criterios de diagnostico:

A. Cefalea de aparicion espontanea en forma de una unica punzada o una serie de punzadas y que
cumple los criterios B-D.

B. Cada punzada dura hasta unos pocos segundos'.

C. Las punzadas se repiten con frecuencia irregular, de una a varias al dia”.

D. Sin sintomas neurovegetativos craneales.

E. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL

Notas:

1. Los estudios revelan que el 80% de las punzadas duran tres segundos o menos; excepcionalmente
10-120 segundos.

2. La frecuencia de los ataques suele ser baja, con uno o unos pocos al dia. En casos infrecuentes, las
punzadas se repiten durante dias, y se ha descrito un cuadro clinico que durd una semana.

Comentarios: Los ensayos de campo han confirmado la validez de estos criterios de diagnostico para la
4.7 Cefalea punzante primaria. Con ellos se permite diagnosticar la mayoria de cefaleas caracterizadas
por dolor punzante que no estaban clasificadas en la ICHD-IL.

La 4.7 Cefalea punzante primaria comprende las regiones extratrigeminales en un 70% de los
casos. Puede desplazarse de una zona a otra, tanto en el mismo hemicraneo como en el opuesto: solo
un tercio de los pacientes presenta una localizacion fija. Cuando las punzadas se localicen en una tnica
area se deben descartar anomalias estructurales en este punto y en la distribucion del nervio craneal
afectado.

Unos pocos pacientes presentan sintomas concomitantes, pero en ellos no se incluyen los sintomas
autondmicos craneales. Estos Gltimos permiten diferenciar la 4.7 Cefalea punzante primaria de la 3.3
Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duracion.

La 4.7 Cefalea punzante primaria es mas frecuente en pacientes que padecen 1. Migraiia, en cuyo
caso las punzadas tienden a localizarse en el punto donde normalmente se sufren las cefaleas
migrafiosas.

4.7.1 Cefalea punzante primaria probable
Criterios de diagnostico:

A. Cefalea de aparicion espontanea en forma de una unica punzada o una serie de punzadas y que
cumple los criterios B-D.
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Solo dos de las siguientes caracteristicas:

1. Cada punzada dura hasta unos pocos segundos.

2. Las punzadas se repiten con frecuencia irregular, de una a varias al dia.
3. Sin sintomas neurovegetativos craneales.

No cumple los criterios de la ICHD-III de otra cefalea.

No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL

4.8 Cefalea numular

Término utilizado con anterioridad: Cefalea en forma de moneda.

Descripcion: Dolor de duracion altamente variable, pero por lo general de caracter cronico, en un area
circunscrita del cuero cabelludo, en ausencia de lesiones estructurales subyacentes.

Criterios de diagnostico:

A.
B.

Cefalea continua o intermitente que cumple el criterio B.

Se localiza inicamente en un area del cuero cabelludo, con las siguientes cuatro caracteristicas:
1. Contorno bien perfilado.

2. Tamaio y forma fijos.

3. Redondo o eliptico.

4. 1-6 cm de diametro.

No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-III'.

Nota:

1. Se deben descartar otras causas, en concreto las lesiones de tipo estructural y dermatoldgico, mediante

la anamnesis, la exploracion fisica y las exploraciones complementarias pertinentes.

Comentarios: El area dolorosa puede estar localizada en cualquier parte de la cabeza, pero por lo general
se situa en la region parietal. En contadas ocasiones, la 4.8 Cefalea numular es bi- o multifocal, y cada
area sintomatica presenta todas las caracteristicas de la cefalea numular.

La intensidad del dolor oscila entre leve y moderada, si bien en ocasiones puede ser grave. Pueden

presentarse exacerbaciones espontaneas o no, superpuestas al dolor de fondo.

La duracion varia: en hasta un 75% de los casos publicados el trastorno ha sido crénico (presente

durante mas de tres meses), pero también se han descrito casos con duracién de segundos, minutos,
horas o dias.

El area afectada suele presentar combinaciones variables de hipoestesia, disestesia, parestesia,

alodinia y/o hipersensibilidad.

4.8.1 Cefalea numular probable Criterios de diagndstico:

A.
B.

Cefalea continua o intermitente que cumple el criterio B.

Se localiza tinicamente en un 4rea del cuero cabelludo, con solo tres de las siguientes cuatro
caracteristicas:

1. Contorno bien perfilado.

2.  Tamaifo y forma fijos.

3. Redondo o eliptico.

4. 1-6 cm de diametro.

No cumple los criterios de la ICHD-III de otra cefalea.

No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL
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4.9 Cefalea hipnica

Términos utilizados con anterioridad: Sindrome de cefalea hipnica; cefalea “despertador”.

Descripcion: Episodios de cefalea frecuentemente recurrentes que solo aparecen durante el suefio y lo
interrumpen, con una duracion de hasta cuatro horas, sin sintomas concomitantes caracteristicos y no
atribuible a otra patologia.

Criterios de diagnostico:

Episodios de cefalea recurrentes que cumplen los criterios B-E.
Se presenta unicamente durante el suefio, y despiertan al paciente.
Se presentan >10 dias/mes durante >3 meses.

Duracion de 15 minutos hasta cuatro horas después del despertar.
Sin sintomas autonomicos craneales ni sensacion de inquietud.
No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-III'2.

mTmUaw>

Notas:

1. Para tratarla de manera eficaz es preciso distinguirla de uno de los subtipos de las 3. Cefaleas
trigémino-autonomicas, sobre todo de la 3.1 Cefalea en racimos.

2. Se deberian descartar otras causas posibles de cefalea que se desarrollan durante el suefio y lo
interrumpen, centrando la atencion en la apnea del suefo, la hipertension arterial nocturna, las
hipoglucemias y el abuso de medicamentos; asimismo se deben excluir los trastornos
intracraneales. No obstante, la presencia de apnea del suefio no necesariamente descarta el
diagnostico de 4.9 Cefalea hipnica.

Comentarios: Un reciente estudio ha sugerido que estos criterios presentados en la ICHD-III beta son
mas sensibles para la 4.9 Cefalea hipnica que los de la ICHD-II.

La 4.9 Cefalea hipnica suele aparecer por primera vez en pacientes que superan los 50 afios, pero
puede presentarse en pacientes mas jovenes.

El dolor suele ser entre leve y moderado, pero uno de cada cinco pacientes manifiesta dolor intenso.
El dolor es bilateral en alrededor de dos tercios de los casos. Las crisis se suelen prolongar entre 15-180
minutos, pero se han descrito duraciones mayores.

La mayoria de los casos son persistentes con cefaleas diarias o casi diarias, si bien existe un subtipo
episodico (menos <15 dias/mes).

A pesar de que se creia que las caracteristicas de la 4.9 Cefalea hipnica eran de tipo tensional,
estudios recientes han puesto de manifiesto que existen pacientes que podrian presentar caracteristicas
migrafiosas, y algunos de ellos sintieron nduseas durante los episodios.

Probablemente, el inicio de 4.9 Cefalea hipnica no guarde relacién con un determinado estadio del
sueno. Un estudio reciente con RM reveld una disminucion del volumen de la sustancia gris en el
hipotalamo de los pacientes con 4.9 Cefalea hipnica. Los tratamientos con litio, cafeina, melatonina e
indometacina han resultado eficaces en algunos casos publicados.

4.9.1 Cefalea hipnica probable Criterios de diagndstico:

A. Episodios recurrentes de cefalea que cumplen los criterios By C.
B. Se presenta inicamente durante el suefio, y despiertan al paciente.
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C. Solo dos de las siguientes caracteristicas:
1. Se presentan >10 dias/mes durante >3 meses.
2. Duracion de 15 minutos hasta cuatro horas después del despertar.
3. Sin sintomas autonémicos craneales ni sensacion de inquietud.
D. No cumple los criterios de la ICHD-III de otra cefalea.
E. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL

4.10 Cefalea diaria persistente de novo

Términos utilizados con anterioridad. Cefalea cronica de inicio agudo; cefalea cronica de novo.

Descripcion: Cefalea persistente, diaria desde el inicio, que se recuerda con claridad. El dolor no tiene
rasgos clinicos caracteristicos, y puede ser tipo migrafioso o tipo tensional, o tener elementos propios de
ambos tipos.

Criterios de diagnostico:

A. Cefalea persistente que cumple los criterios By C.

B. Inicio inconfundible y que se recuerda con claridad, con dolor continuo sin remision durante 24
horas.

C. Presente durante >3 meses.

D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIT',

Notas:

1. La 4.10 Cefalea diaria persistente de novo es unica en el sentido de que es diaria desde el inicio, y
en seguida ininterrumpida, y ocurre tipicamente en individuos sin historia previa de cefaleas. Los
pacientes que padecen este trastorno recuerdan y son siempre capaces de describir de manera
sistematica y precisa el inicio de la cefalea; si no pudieran explicarlo, se les deberia asignar otro
diagnostico. No obstante, los pacientes con historia previa de cefaleas (1. Migraria o 2. Cefalea de
tipo tensional) no deben quedar excluidos de este diagnéstico, si bien no deberian describir una
frecuencia creciente de estas cefaleas antes del inicio de los sintomas. Del mismo modo, los
pacientes con cefaleas previas no deberian describir un empeoramiento de las mismas seguido por
abuso de medicamentos.

2. La 4.10 Cefalea diaria persistente de novo puede presentar caracteristicas que sugieran 1. Migraia
0 2. Cefalea de tipo tensional. Si bien se podrian cumplir los criterios para la 1.3 Migrafia cronica o
la 2.3 Cefalea crénica de tipo tensional, el diagndstico por defecto es el de 4.10 Cefalea diaria
persistente de novo siempre que se cumplan los criterios para este trastorno. Por el contrario, en
caso de que se cumplan los criterios tanto para la 4.10 Cefalea diaria persistente de novo como para
la 3.4 Hemicranea continua, este Gltimo sera el diagnostico por defecto.

3. La ingesta de farmacos sintomaticos puede superar los limites definidos como desencadenantes de
la 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos En estos casos, el diagnostico de 4.10 Cefalea diaria
persistente de novo no puede confirmarse salvo que el inicio de la cefalea diaria claramente sea
anterior al abuso de medicacion. Si esto fuera asi, deberian asignarse ambos diagndsticos: 4.10
Cefalea diaria persistente de novo'y 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos.

4. En todos los casos se deberian descartar otras cefaleas secundarias, tales como 5.1 Cefalea aguda
atribuida a traumatismo craneoencefilico, 7.1 Cefalea atribuida a hipertension del liquido
cefalorraquideo y 7.2 Cefalea atribuida a hipotension del liquido cefalorraquideo mediante las
exploraciones complementarias pertinentes.

Comentario: La 4.10 Cefalea diaria persistente de novo cuenta con dos subtipos: el de resolucion
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espontanea, que suele resolverse en un periodo de varios meses sin tratamiento, y una forma refractaria
que es resistente a los tratamientos agresivos. No se clasifican por separado.

4.10.1 Cefalea diaria persistente de novo probable Criterios de diagnéstico:

A.  Cefalea persistente que cumple los criterios By C.
B. Inicio inconfundible y que se recuerda con claridad, con dolor continuo sin remision durante 24
horas.

C. Presente durante >3 meses.

D. No cumple los criterios de la ICHD-III de otra cefalea.
E. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL
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Parte 11

Cefaleas secundarias

. Cefalea atribuida a traumatismo craneoencefélico y/o cervical

. Cefalea atribuida a vasculopatia craneal y/o cervical

. Cefalea atribuida a trastorno intracraneal no vascular

. Cefalea atribuida a administracion o supresion de una sustancia

. Cefalea de origen infeccioso

. Cefalea atribuida a trastorno de la homeostasis

. Cefalea o dolor facial atribuidos a trastornos del craneo, cuello, ojos, oidos, nariz, senos
paranasales, dientes, boca o de otras estructuras faciales o cervicales

12. Cefalea atribuida a trastorno psiquiatrico

— O 0 0 a9 W
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Introduccion a las cefaleas secundarias L

Cuando un paciente presenta una cefalea por primera vez o un tipo de cefalea distinto y al mismo tiempo
desarrolla un tumor cerebral, es obvio concluir que la cefalea es secundaria al tumor. A dichos pacientes
solo se les debe asignar un diagnostico —7.4 Cefalea atribuida a neoplasia intracraneal (o uno de sus
subtipos)— incluso si la cefalea fenomenologicamente es una migrafia, una cefalea tensional o una
cefalea en racimos. En otras palabras, una cefalea de novo que se manifiesta junto con otro trastorno
reconocido como capaz de causar cefalea siempre se diagnostica como secundaria.

La situacion cambia cuando el paciente ha padecido con anterioridad un tipo de cefalea primaria cuyo
empeoramiento guarda una estrecha relacion temporal con la aparicion de otro trastorno. Existen tres
explicaciones posibles para esta reagudizacion: que sea casual, que sea un agravamiento de la cefalea
primaria relacionado causalmente con el otro trastorno, o que suponga una nueva cefalea, de nuevo
vinculada al otro trastorno. Las normas de atribucion elaboradas para la ICHD-II permitian la asignacion
de uno o dos diagnosticos en estos casos, pero dependian del criterio personal. En la ICHD-III beta se
modificaron de manera que este criterio no quede tan abierto a la interpretacion, y estos cambios se han
mantenido.

—

. En caso de que la primera aparicion de una nueva cefalea guarde una estrecha relacion temporal con
otro trastorno conocido por causar cefalea o cumpla otros criterios para ocasionar tal trastorno, la
nueva cefalea se clasifica como secundaria atribuida al trastorno desencadenante. Esto permanece
vigente incluso cuando la cefalea presente caracteristicas de cefalea primaria (migrafia, cefalea de
tipo tensional, cefalea en racimos o alguna de las otras cefaleas trigémino-autonémicas).

. En caso de que el empeoramiento significativo (que por lo general significa un aumento de como
minimo el doble respecto a la frecuencia o gravedad) o la cronificacion de una cefalea primaria
preexistente guarde una estrecha relacion temporal con dicho trastorno causante, se deberian asignar
tanto el diagndstico primario como el secundario, siempre y cuando existan pruebas fehacientes de
que ese trastorno pueda ocasionar cefalea.

S8}

La ICHD-II normaliz6 el formato de los criterios de diagnostico para las cefaleas secundarias, aunque
esto no estuvo exento de problemas. En la ICHD-IIT beta se revisaron los criterios, y esto también se ha
mantenido:

Criterios de diagnostico generales para cefaleas secundarias

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.
B. Se ha diagnosticado otro trastorno cientificamente documentado como causante de cefalea'

C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas’:
1. La aparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con el inicio del presunto trastorno
causal.
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultdneamente con el agravamiento
del presunto trastorno causal.
b) La cefalea ha se ha aliviado de manera significativa simultaneamente con la mejoria del
presunto trastorno causal.
3. La cefalea presenta las caracteristicas tipicas del trastorno causal®.
4. Existen otras pruebas que demuestran la causalidad®.
D. No atribuible a otro diagndstico de la ICHD-IIL

Notas:
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1.

Puesto que la prevalencia de la cefalea es muy alta, ésta puede ocurrir de manera simultdnea a otro
trastorno por casualidad, sin ningdn tipo de relacion causal. Por lo tanto, se puede diagnosticar
definitivamente una cefalea secundaria solo en caso de que existan datos solidos procedentes de
estudios cientificos publicados que demuestren que el trastorno especificado en el criterio B es
capaz de causar cefalea. Las pruebas cientificas pueden proceder de estudios clinicos a gran escala
que guarden una estrecha relacion temporal entre el trastorno y la evolucién de la cefalea tras el
tratamiento del trastorno, o de ensayos mas pequefios que empleen métodos avanzados de imagen,
estudios de laboratorio u otras pruebas paraclinicas, incluso si éstos no estuvieran facilmente a
disposicion del profesional que trabajara con estos criterios. En otras palabras, los métodos de
estudio que no sean utiles en el uso rutinario de los criterios de diagnostico si pueden resultar
eficaces al establecer las relaciones causales en las que se basa el criterio B. Durante toda la ICHD-
111, sin embargo, los criterios de diagnostico se limitan a la informacion que esta razonablemente
disponible para el médico que va a diagnosticar una cefalea en la préctica clinica tipica.

2. Tal y como se ha indicado, los criterios generales precisan la confirmacion de dos
caracteristicas separadas que demuestren la causalidad, y permiten hasta cuatro tipos de pruebas.
No todos los cuatro tipos de hallazgos son aplicables a todos los trastornos, ni tampoco todos
necesitan formar parte de los criterios especificos de un trastorno secundario en particular cuando
esto suceda. Existen unas pocas cefaleas secundarias en las que las pruebas de causalidad dependen
enormemente de que el inicio de la cefalea guarde una relacion temporal con el presunto proceso
causal. Algunos ejemplos son los subtipos de la 7.2 Cefalea atribuida a hipotension del liquido
cefalorraquideo, que suelen ser ortostaticos pero no siempre, de modo que no se puede confiar en
esta caracteristica como criterio de diagnostico. En estos casos, el criterio D adquiere una especial
importancia.

. Un ejemplo es el inicio repentino (en trueno) de la cefalea en la 6.2.2 Cefalea aguda atribuida a

hemorragia subaracnoidea no traumdtica. Si existen, se deben concretar las caracteristicas de cada
cefalea secundaria.

4. Siempre que proceda se debe concretar para cada cefalea secundaria. Un ejemplo de este tipo de
pruebas seria la concordancia entre la localizacion de la cefalea y la localizacion del presunto trastorno
causal. Otra serian las variaciones simultaneas de las caracteristicas de la cefalea (como la intensidad)
y de los marcadores de actividad del presunto trastorno causal (cambios en las pruebas de
neurodiagnostico por la imagen o de laboratorio [como la velocidad de sedimentacion globular en la
6.4.1 Cefalea atribuida a arteritis de células gigantes)).
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5. Cefalea atribuida a traumatismo craneoencefalico y/o cervical

5.1 Cefalea aguda atribuida a traumatismo craneoenceflico
5.1.1 Cefalea aguda atribuida a traumatismo craneoencefalico moderado o grave
5.1.2 Cefalea aguda atribuida a traumatismo craneoencefalico leve

52 Cefalea persistente atribuida a traumatismo craneoencefalico
5.2.1 Cefalea persistente atribuida a traumatismo craneoencefalico moderado o grave
522 Cefalea persistente atribuida a traumatismo craneoencefalico leve

5.3 Cefalea aguda atribuida a latigazo cervical

54 Cefalea persistente atribuida a latigazo cervical

55 Cefalea aguda atribuida a craneotomia

5.6 Cefalea persistente atribuida a craneotomia

Comentario general

¢Cefalea primaria, secundaria o ambas? Las normas generales de atribucion a otro diagnostico se
aplican a la 5. Cefalea atribuida a traumatismo craneoencefilico y/o cervical.

1. En caso de que la primera aparicion de una nueva cefalea guarde una estrecha relacion temporal con
un traumatismo craneoencefélico y/o cervical, la cefalea se clasifica como secundaria atribuida a
dicho traumatismo. Esto también se aplica cuando la nueva cefalea presenta las caracteristicas de
cualquiera de las cefaleas primarias clasificadas en la Parte I de la ICHD-IIL.

2. En caso de que el empeoramiento significativo (que por lo general significa un aumento de como
minimo el doble respecto a la frecuencia o gravedad) o la cronificacion de una cefalea preexistente
con las caracteristicas de una cefalea primaria guarde una estrecha relacion temporal con dicho
traumatismo, se deberian asignar tanto el diagnostico inicial como el de 5. Cefalea atribuida a
traumatismo craneoencefdlico y/o cervical (o alguno de sus tipos o subtipos), siempre y cuando
existan pruebas fehacientes de que este trastorno pueda ocasionar cefalea.

Introduccion

Los tipos de 5. Cefalea atribuida a traumatismo craneoencefalico y/o cervical se encuentran entre las
cefaleas secundarias mas habituales. En los primeros tres meses desde el inicio se consideran agudas; si
continflan durante mas tiempo, se consideran persistentes. Este periodo de tiempo va en consonancia
con los criterios de diagnostico de la ICHD-II, si bien se ha adoptado el término persistente en lugar de
cronico.

No se conocen caracteristicas especificas de la cefalea que puedan diferenciar los subtipos de 5.
Cefalea atribuida a traumatismo craneoencefilico y/o cervical de otras cefaleas; a menudo imitan la 2.
Cefalea de tipo tensional o la 1. Migraia. Por lo tanto, su diagndstico depende enormemente de que
exista una estrecha relacion temporal entre el traumatismo y el inicio de la cefalea. En consonancia con
los de la ICHD-II, los criterios de diagnostico de la ICHD-III de todos los tipos de las 5. Cefaleas
atribuidas a traumatismo craneoencefalico y/o cervical requieren que la cefalea haya aparecido en un
periodo de siete dias desde el traumatismo, o dentro de los primeros siete dias después de haber
recobrado el conocimiento y/o recuperado capacidad de sentir y referir dolor en caso de que fuese
imposible tras el traumatismo. Si bien este periodo de siete dias puede parecer aleatorio, y aunque
algunos expertos opinan que la cefalea podria manifestarse después de un intervalo mas amplio en una
minoria de los pacientes, en la actualidad no existen datos suficientes que respalden un cambio en lo
que respecta a este requisito. Se anima a investigar mas sobre los criterios de diagndstico para las
A5.1.1.1 Cefalea aguda tardia atribuida a traumatismo craneoencefilico moderado o grave y la
AS5.1.2.1 Cefalea aguda tardia atribuida a traumatismo craneoencefalico leve (ver Apéndice).
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La cefalea puede aparecer como un sintoma aislado posterior al traumatismo o como parte de un
conjunto que habitualmente incluye mareos, cansancio, disminucion de la capacidad de concentracion,
enlentecimiento psicomotor, problemas leves de memorizacién, insomnio, ansiedad, cambios en la
personalidad e irritabilidad. En caso de que varios de estos sintomas aparezcan tras el traumatismo,
podria considerarse que el paciente padece un sindrome postraumatico.

La patogenia de la 5. Cefalea atribuida a traumatismo craneoencefdlico y/o cervical no esta del
todo clara. Numerosos factores podrian contribuir a su aparicion, entre otros, lesiones axonales,
alteraciones en el metabolismo cerebral, alteraciones en la hemodinamica cerebral, predisposicion
genética subyacente, psicopatologias y las expectativas del paciente de sufrir una cefalea tras la lesion.
Investigaciones recientes que han empleado métodos avanzados de neurodiagnostico por la imagen
sugieren que es potencialmente posible detectar de trastornos cerebrales estructurales, funcionales y
metabolicos después de un traumatismo leve que no son perceptibles mediante las pruebas diagndsticas
tradicionales. Los trastornos del suefio postraumaticos, las alteraciones del estado animico y factores
estresantes psicosociales seguramente influyen en la aparicién y perpetuacion de la cefalea. El abuso
de farmacos sintomaticos puede contribuir a la persistencia de la cefalea después de una trauma craneal
dando lugar a una 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos. El médico debe tener en cuenta esta
posibilidad siempre que dicha cefalea persista mas alla de la fase inicial postraumatica.

Los factores de riesgo para la aparicion de la 5. Cefalea atribuida a traumatismo craneoencefalico
y/o cervical pueden incluir los antecedentes previos de cefalea, una lesion menos grave, el sexo
femenino y la presencia de trastornos psiquiatricos concomitantes. Se debe continuar investigando sobre
la asociacion entre el traumatismo craneal de repeticion y el desarrollo de cefalea. Todavia se discute
hasta qué punto las expectativas del paciente de padecer cefalea tras un traumatismo craneal y los
litigios pendientes favorecen el desarrollo y persistencia de dicha cefalea. La mayoria de las pruebas
sugieren que la simulacion solo puede considerarse un factor en una minoria de los pacientes.

Se sabe que algunos pacientes padecen cefalea después de un traumatismo craneal muy leve, tan leve
que no cumple los criterios ni siquiera de un traumatismo craneoencefalico leve. Estas cefaleas pueden
comenzar después de un Uinico traumatismo o bien de varios pequefios impactos repetitivos (p. €j. en
jugadores de rugby). No obstante, la cefalea debido a traumatismos craneoencefalicos muy leves no ha
sido lo convenientemente estudiada, de modo que no hay datos suficientes para que se reconozca e
incluya en la ICHD-III. Se anima a investigar en cefaleas después de traumatismos craneoencefélicos
muy leves, quiza guiandose con los criterios de diagnostico de la AS5.8 Cefalea aguda atribuida a otros
traumatismos craneoencefalicos y/o cervicales y la A5.9 Cefalea persistente atribuida a otros
traumatismos craneoencefdlicos y/o cervicales.

La 5. Cefalea atribuida a traumatismo craneoencefalico y/o cervical también se presenta en nifios, si
bien con una frecuencia menor que en los adultos. El cuadro clinico de los tipos es similar en nifios y en
adultos, y se mantienen los mismos criterios de diagnéstico para los nifios.

5.1 Cefalea aguda atribuida a traumatismo craneoencefalico

Clasificado en otro lugar: Los traumatismos debidos a movimientos de aceleracion/desaceleracion de la
cabeza, con flexion/extension del cuello se clasifican como latigazo. La cefalea aguda por dicho
traumatismo se clasifica como 5.3 Cefalea aguda atribuida a latigazo cervical. La cefalea persistente
atribuida a craneotomia practicada por motivos ajenos al traumatismo craneoencefalico se clasifica
como 5.5 Cefalea persistente atribuida a craneotomia.

Descripcion: Cefalea de menos de tres meses de duracion causada por traumatismo craneoencefélico.
Criterios de diagnostico:

Cualquier cefalea que cumpla los criterios C y D.

Se ha producido un traumatismo craneoencefalico'.

La cefalea ha aparecido dentro de los siete dias siguientes a cualquiera de los supuestos:
1. El traumatismo craneoencefalico.

Qw>

2. Larecuperacion del conocimiento después del traumatismo craneoencefalico.
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3. La suspension de farmacos que limiten la capacidad de sentir o describir cefalea tras el
traumatismo craneoencefalico.
D. Cualquiera de los siguientes:
1. La cefalea ha remitido en un periodo de tres meses después de su inicio.
2. La cefalea atin no ha remitido, pero no han pasado todavia tres meses desde su inicio.
E. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIIL

Nota:

1. El traumatismo craneoencefalico se define como una lesion estructural o funcional producida por la
accion de fuerzas externas sobre la cabeza. Entre estas se incluyen el golpearse la cabeza con un
objeto, la penetracion de un cuerpo extrafio en la cabeza, las fuerzas originadas por explosiones u
ondas expansivas, y otras fuerzas todavia por definir.

Comentario: La condicién de que la cefalea deba desarrollarse en un periodo de siete dias es un tanto
arbitraria (ver la introduccion anterior). En comparacion con intervalos de tiempo mas amplios, un
periodo de siete dias permite una mayor especificidad para los criterios de diagnostico de 5.1 Cefalea
aguda atribuida a traumatismo craneoencefalico (esto es, pruebas mas fiables de causalidad), pero una
pérdida correlativa de sensibilidad. Se precisa mas investigacion para averiguar si seria mas apropiado
un lapso temporal diferente. Entretanto, se pueden utilizar los criterios del Apéndice para la AS5.1.1.1
Cefalea aguda tardia atribuida a traumatismo craneoencefilico moderado o grave y la A5.1.2.1
Cefalea aguda tardia atribuida a traumatismo craneoencefdalico leve cuando el intervalo entre la lesion
y la aparicion de la cefalea sea superior a siete dias.

5.1.1 Cefalea aguda atribuida a traumatismo craneoencefdlico moderado o grave
Criterios de diagnostico:

A. Cefalea que cumple los criterios de 5.1 Cefalea aguda atribuida a traumatismo craneoencefalico.
B. Traumatismo craneoencefalico asociado con al menos una de las siguientes:

Pérdida del conocimiento durante >30 minutos.

Puntuacion en la Escala de coma de Glasgow <13.

Amnesia postraumatica >24 horas.

Alteracion del nivel de consciencia de >24 horas.

Las pruebas de diagnostico por la imagen muestran dafio traumatico craneal, como fractura
craneal, hemorragia intracraneal y/o contusion cerebral.

SO

Nota:
1. La duracion de la amnesia postraumatica se define como el tiempo entre el traumatismo
craneoencefalico y la recuperacion de la memoria sobre los hechos sucedidos.

5.1.2 Cefalea aguda atribuida a traumatismo craneoencefalico leve
Criterios de diagnostico:

A. Cefalea que cumple los criterios de 5.1 Cefalea aguda atribuida a traumatismo craneoencefalico.
B. Traumatismo craneoencefélico que cumple los dos criterios siguientes:
1. No se asocia a ninguno de los siguientes:
a) Pérdida del conocimiento durante >30 minutos.
b) Puntuacion en la Escala de coma de Glasgow <13.
c) Amnesia postraumatica >24 horas'.
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d) Alteracion del nivel de conciencia >24 horas.
e) Las pruebas de diagndstico por la imagen muestran dafio traumaético craneal, como
fractura craneal, hemorragia intracraneal y/o contusion cerebral.
2. Cursa con uno o mas de los sintomas o signos siguientes:
a) Confusion transitoria, desorientacion o disminucion del nivel de conciencia.
b) Pérdida de memoria para los hechos inmediatamente anteriores y posteriores al
traumatismo craneoencefalico.
¢) Dos o mas de los siguientes sintomas sugestivos de traumatismo craneoencefélico leve:
i.  Nauseas.
ii.  Vomitos.
iii.  Trastornos visuales.
iv. Mareos y/o vértigo.
v. Desequilibrio en la marcha y/o postural.
vi. Deterioro de la memoria y/o de la concentracion.

Nota:

1. La duracion de la amnesia postraumatica se define como el tiempo entre el traumatismo
craneoencefalico y la recuperacion de la memoria sobre los hechos sucedidos.

Comentario: Los criterios de diagnostico del traumatismo craneal leve y los del moderado o
grave permiten una variabilidad sustancial en la gravedad del traumatismo clasificado en cada
categoria. Esto ha llevado a algunos expertos a sugerir la inclusion de maés categorias: cefalea atribuida
a traumatismo craneoencefdlico muy leve y cefalea atribuida a traumatismo craneoencefilico muy
grave. Si bien no existen suficientes pruebas que respalden la incorporacion de estas categorias en la
actualidad, los futuros estudios deberian investigar acerca de su utilidad.

5.2 Cefalea persistente atribuida a traumatismo craneoencefalico

Clasificado en otro lugar: Los traumatismos debidos a movimientos de aceleracion/desaceleracion de
la cabeza, con flexion/extension del cuello se clasifican como latigazo. La cefalea persistente atribuida
a dicho traumatismo se clasifica como 5.4 Cefalea persistente atribuida a latigazo cervical. La cefalea
persistente atribuida a craneotomia practicada por motivos ajenos al traumatismo craneoencefalico se
clasifica como 5.6 Cefalea persistente atribuida a craneotomia.

Descripcion: Cefalea de mas de tres meses de duracion causada por traumatismo craneoencefalico.
Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea que cumpla los criterios C y D.
B.  Se ha producido un traumatismo craneoencefélico'.
C. La cefalea ha aparecido dentro de los siete dias siguientes a cualquiera de los supuestos:
1. El traumatismo craneoencefalico.
2. Larecuperacion del conocimiento después del traumatismo craneoencefalico.
3. La suspension de farmacos que limiten la capacidad de sentir o describir cefalea tras el
traumatismo craneoencefalico.
D. La cefalea persiste >3 meses después de su inicio.
E. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-III%.

Notas:

1. El traumatismo craneoencefélico se define como una lesion estructural o funcional producida por la
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accion de fuerzas externas sobre la cabeza. Entre estas se incluyen el golpearse la cabeza con un
objeto, la penetracion de un cuerpo extrafio en la cabeza, las fuerzas originadas por explosiones u
ondas expansivas, y otras fuerzas todavia por definir.

2. En caso de que la cefalea postraumatica se convierta en persistente, se debe tener en cuenta la
posibilidad de la 8.2 2 Cefalea por abuso de medicamentos.

Comentarios: La condicion de que la cefalea deba desarrollarse en un periodo de siete dias es un tanto
arbitraria (ver la introduccion anterior). En comparacion con intervalos de tiempo mas amplios, un
periodo de siete dias permite una mayor especificidad para los criterios de diagnostico de 5.2 Cefalea
persistente atribuida a traumatismo craneoencefalico (esto es, pruebas mas fiables de causalidad), pero
una pérdida correlativa de sensibilidad. Son necesarios mas estudios para averiguar si seria mas
apropiado un lapso temporal diferente. Entretanto, se pueden utilizar los criterios del Apéndice para la
A5.2.1.1 Cefalea persistente tardia atribuida a traumatismo craneoencefilico moderado o grave y la
A5.2.2.1 Cefalea persistente tardia atribuida a traumatismo craneoencefalico leve cuando el intervalo
entre la lesion y la aparicion de la cefalea sea superior a siete dias.

Para mantener la coherencia con los criterios de diagnostico de la ICHD-II de la cefalea
postraumatica cronica 'y con el intervalo temporal utilizado para diagnosticar otras cefaleas secundarias,
se toma el periodo de tres meses como baremo para considerar persistente a una cefalea atribuida a
traumatismo craneoencefalico. Son necesarios mas estudios para averiguar si seria mas apropiado un
lapso temporal mas breve o mas prolongado.

5.2.1 Cefalea persistente atribuida a traumatismo craneoencefalico moderado o grave
Criterios de diagnostico:

A. Cefalea que cumple los criterios de la 5.2 Cefalea persistente atribuida a traumatismo
craneoencefilico.

B. Traumatismo craneoencefalico asociado con al menos una de las siguientes:

Pérdida del conocimiento durante >30 minutos.

Puntuacion en la Escala de coma de Glasgow <13.

Amnesia postraumatica >24 horas.

Alteracion del nivel de consciencia de >24 horas.

Las pruebas de diagnostico por la imagen muestran dafio traumatico craneal, como fractura

craneal, hemorragia intracraneal y/o contusion cerebral.

R el

Nota:

1. La duracion de la amnesia postraumatica se define como el tiempo entre el traumatismo
craneoencefalico y la recuperacion de la memoria sobre los hechos sucedidos.

5.2.2  Cefalea persistente atribuida a traumatismo craneoencefalico leve
Criterios de diagndstico:

A. Cefalea que cumple los criterios de la 5.2 Cefalea persistente atribuida a traumatismo
craneoencefalico.
B. Traumatismo craneoencefalico que cumple los dos siguientes:
1. No se asocia a ninguno de los siguientes:
a) Pérdida del conocimiento durante >30 minutos.
b) Puntuacion en la Escala de coma de Glasgow <13.
c) Amnesia postraumética >24 horas'.
d) Alteracion del nivel de conciencia >24 horas.
e) Las pruebas de diagndstico por la imagen muestran dafio traumatico craneal, como
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fractura craneal, hemorragia intracraneal y/o contusion cerebral.
2. Cursa con uno o mas de los sintomas o signos siguientes:
a) Confusion transitoria, desorientacion o disminucion del nivel de conciencia.
b) Pérdida de memoria para los hechos inmediatamente anteriores y posteriores al
traumatismo craneoencefalico.
¢) Dos o mas de los siguientes sintomas sugestivos de traumatismo craneoencefalico leve:
i. Nauseas.
ii. Vomitos.
iii.  Trastornos visuales.
iv. Mareos y/o vértigo.
v. Desequilibrio en la marcha y/o postural.
vi. Deterioro de la memoria y/o de la concentracion.

Nota:

1. La duracién de la amnesia postraumatica se define como el tiempo entre el traumatismo
craneoencefalico y la recuperacion de la memoria sobre los hechos sucedidos.

5.3 Cefalea aguda atribuida a latigazo cervical'
Descripcion: Cefalea de menos de tres meses de duracion causada por un latigazo cervical.
Criterios de diagndstico:

Cualquier cefalea que cumpla los criterios C y D.
El latigazo' cursaba en ese momento con dolor cervical y/o cefalea.
La cefalea ha aparecido dentro de los siete dias siguientes al latigazo cervical.

Qw>

D. Cualquiera de los siguientes:

1. La cefalea ha remitido en un periodo de tres meses después de su inicio.

2. La cefalea atin no ha remitido, pero no han pasado todavia tres meses desde su inicio.
E. No atribuible a otro diagndstico de la ICHD-III.

Nota:

1. El latigazo se define como movimientos repentinos y no contenidos de aceleracion/desaceleracion de
la cabeza, con flexion/extension del cuello. El latigazo cervical puede aparecer por fuerzas de
impacto leves o fuertes.

Comentarios: El latigazo cervical se da con mayor frecuencia en el contexto de los accidentes de trafico.

La 5.3 Cefalea aguda atribuida a latigazo cervical puede producirse como sintoma aislado o con un
conjunto de otros sintomas relacionados con el cuello, asi como con sintomas somaticos extracervicales,
neurosensitivos, conductuales, cognitivos y/o del estado de animo. El latigazo cervical puede ser
clasificado por si mismo conforme a la gravedad de su presentacion clinica mediante una escala como la
de la clasificacion de trastornos asociados al latigazo cervical de la Quebec Task Force.

5.4 Cefalea persistente atribuida a latigazo cervical

Descripcion: Cefalea de mas de tres meses de duracion causada por un latigazo cervical.
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Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea que cumpla los criterios C y D.

B. Ellatigazo' cursaba en ese momento con dolor cervical y/o cefalea.

C. La cefalea ha aparecido dentro de los siete dias siguientes al latigazo cervical.
D. La cefalea persiste >3 meses después de su inicio.

E. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-III.

Notas:

1. El latigazo se define como movimientos repentinos y no contenidos de aceleracion/desaceleracion de
la cabeza, con flexion/extension del cuello. El latigazo cervical puede aparecer por fuerzas de
impacto leves o fuertes.

2. En caso de que la cefalea después de un latigazo se convierta en persistente, se debe tener en cuenta
la posibilidad de la 8.2 2 Cefalea por abuso de medicamentos.

5.5 Cefalea aguda atribuida a craneotomia

Descripcion: Cefalea de menos de tres meses de duracion causada por craneotomia.
Criterios de diagndstico:

Cualquier cefalea que cumpla los criterios C y D
Se ha realizado una craneotomia'.
La cefalea ha aparecido dentro de los siete dias siguientes a cualquiera de los supuestos:
1. La craneotomia.
2. Larecuperacion del conocimiento después de la craneotomia.
3. La suspension de farmacos que limiten la capacidad de sentir o describir cefalea tras la
craneotomia.
D. Cualquiera de los siguientes:
1. La cefalea ha remitido en un periodo de tres meses después de su inicio.
2. La cefalea atin no ha remitido, pero no han pasado todavia tres meses desde su inicio.
E. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-III'2.

Qw>

Notas:

1. En caso de que la craneotomia se realizara después de un traumatismo craneoencefalico, se clasifica
como 5.1.1 Cefalea aguda atribuida a traumatismo craneoencefalico moderado o grave.

2. Antes de asignar el diagnostico de 5.5 Cefalea aguda atribuida a craneotomia es necesario
descartar la presencia de otras cefaleas secundarias que puedan aparecer como consecuencia de la
craneotomia. Si bien las patologias potencialmente causantes de cefalea tras una craneotomia son
numerosas, se deben tener en cuenta la cefalea cervicogénica (debido a la postura durante la
intervencion), la cefalea por pérdida de liquido cefalorraquideo, las infecciones, la hidrocefalia y la
hemorragia intracraneal.

Comentarios: La 5.5 Cefalea aguda atribuida a craneotomia se presenta en una proporcion
considerable de pacientes que se someten a craneotomias. En la mayoria de los casos comienza durante
los primeros dias después de la craneotomia y remite dentro del periodo postoperatorio agudo. Es mas
habitual después de una intervencion en la base del craneo que en otros lugares del craneo.

Si bien el dolor de la 5.5 Cefalea aguda atribuida a craneotomia se suele sentir en su maxima
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intensidad en el lugar de la craneotomia, puede ser mas difuso y parecerse al dolor de tipo tensional o
migranoso.

5.6 Cefalea persistente atribuida a craneotomia

Descripcion: Cefalea de mas de tres meses de duracion causada por craneotomia.
Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea que cumpla los criterios C y D.
B. Se ha realizado una craneotomia’.
C. La cefalea ha aparecido dentro de los siete dias siguientes a cualquiera de los supuestos:
1. La craneotomia.
2. Larecuperacion del conocimiento después de la craneotomia.
3. La suspension de farmacos que limiten la capacidad de sentir o describir cefalea tras la
craneotomia.
D. La cefalea persiste >3 meses después de su inicio.
E. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-III'2,

Notas:

1. En caso de que la craneotomia se realizara después de un traumatismo craneoencefalico, se clasifica
como 5.2.1 Cefalea persistente atribuida a traumatismo craneoencefdlico moderado o grave.

2. En caso de que la cefalea después de la craneotomia se convierta en persistente, se debe tener en
cuenta la posibilidad de la 8.2 2 Cefalea por abuso de medicamentos.

Comentario: Alrededor de una cuarta parte de los pacientes que padecen 5.5 Cefalea aguda atribuida a
craneotomia desarrollan 5.6 Cefalea persistente atribuida a craneotomia.
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6. Cefalea atribuida a vasculopatia craneal y/o cervical

6.1
6.1.1
6.1.1.1
6.1.1.2
6.1.1
6.2
6.2.1
6.2.2
6.2.3
6.2.4
6.2.4.1
6.2.4.2
6.2.4.3
6.3
6.3.1
6.3.2
6.3.3
6.3.4
6.3.5

6.4
6.4.1
6.4.2
6.4.3
6.5
6.5.1

6.5.1.1

6.5.1.2

6.5.2
6.5.3
6.6
6.6.1
6.6.2
6.7
6.7.1
6.7.2
6.7.3
6.7.3.1
6.7.3.2

6.7.33

6.7.4
6.8

Cefalea atribuida a episodio isquémico cerebral

Cefalea atribuida a ictus isquémico (infarto cerebral)

Cefalea aguda atribuida a ictus isquémico (infarto cerebral)

Cefalea persistente atribuida a ictus isquémico (infarto cerebral)

Cefalea atribuida a accidente isquémico transitorio (AIT)

Cefalea atribuida a hemorragia intracraneal no traumatica

Cefalea aguda atribuida a hemorragia intracerebral no traumatica

Cefalea aguda atribuida a hemorragia subaracnoidea no traumatica

Cefalea aguda atribuida a hemorragia subdural aguda no traumética

Cefalea persistente atribuida a hemorragia intracraneal no traumatica previa
Cefalea persistente atribuida a hemorragia intracerebral no traumatica previa
Cefalea persistente atribuida a hemorragia subaracnoidea no traumatica previa
Cefalea persistencia atribuida a hemorragia subdural aguda no traumatica previa
Cefalea atribuida a malformacion vascular sin ruptura

Cefalea atribuida a aneurisma sacular sin ruptura

Cefalea atribuida a malformacion arteriovenosa congénita

Cefalea atribuida a fistula arteriovenosa dural

Cefalea atribuida a hemangioma cavernoso

Cefalea atribuida a hemangiomatosis encefalotrigeminal o leptomeningea (sindrome de
Sturge-Weber)

Cefalea atribuida a arteritis

Cefalea atribuida a arteritis de células gigantes (ACG)

Cefalea atribuida a vasculitis primaria del sistema nervioso central (VPSNC)
Cefalea atribuida a vasculitis secundaria del sistema nervioso central (VSSNC)
Cefalea atribuida a trastorno de las arterias cervicales carétidas o vertebrales

Cefalea, dolor facial o dolor cervical atribuidos a diseccion de la arteria cervical carotida
o vertebral

Cefalea, dolor facial o dolor cervical agudos atribuidos a diseccion de la arteria cervical
cardtida o vertebral

Cefalea, dolor facial o dolor cervical persistentes atribuidos a diseccion de la arteria
cervical carotida o vertebral

Cefalea tras endarterectomia

Cefalea atribuida a angioplastia o implantacion de stent carotideos o vertebrales
Cefalea atribuida a flebopatias craneales

Cefalea atribuida a flebotrombosis cerebral

Cefalea atribuida a implantacion de stent en seno venoso craneal

Cefalea atribuida a otras arteriopatias intracraneales agudas

Cefalea atribuida a procedimiento endoarterial intracraneal

Cefalea por angiografia

Cefalea atribuida a sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible (SVCR)
Cefalea aguda atribuida a sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible (SVCR

Cefalea aguda probablemente atribuida a sindrome de vasoconstriccion cerebral
reversible (SVCR)

Cefalea persistente atribuida a sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible previo
(SVCR)

Cefalea atribuida a diseccion arterial intracraneal
Cefalea y/o aura de tipo migrafioso atribuida a vasculopatia intracraneal cronica
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6.8.1 Cefalea atribuida a arteriopatia cerebral autosomica dominante con infartos subcorticales
y leucoencefalopatia (CADASIL)

6.8.2 Cefalea atribuida a encefalopatia mitocondrial, acidosis lactica y episodios de
pseudoictus (MELAS)

6.8.3 Cefalea atribuida a angiopatia de moyamoya

6.8.4 Aura de tipo migrafioso atribuida a angiopatia amiloide cerebral

6.8.5 Cefalea atribuida a sindrome de vasculopatia retiniana con leucodistrofia cerebral y
manifestaciones sistémicas (RVCLSM)

6.8.6 Cefalea atribuida a otra vasculopatia intracraneal cronica

6.9 Cefalea atribuida a apoplejia hipofisaria

Comentario general

¢Cefalea primaria, secundaria o ambas? Las normas generales de atribucion a otro diagnostico se
aplican a la 6. Cefalea atribuida a vasculopatia craneal y/o cervical.

1. En caso de que la primera aparicién de una nueva cefalea guarde una estrecha relacion temporal
con una vasculopatia craneal o cervical, la cefalea se clasifica como secundaria atribuida a dicha
vasculopatia. Esto también se aplica cuando la nueva cefalea presenta las caracteristicas de
cualquiera de las cefaleas primarias clasificadas en la Parte I de la ICHD-III. Esta norma es
igualmente valida para nuevos sintomas de aura migrafiosa cuya primera aparicion guarde una
relacion temporal con una vasculopatia craneal o cervical.

2. En caso de que el empeoramiento significativo (que por lo general significa un aumento de como
minimo el doble respecto a la frecuencia o gravedad) o la cronificacion de una cefalea preexistente
con las caracteristicas de una cefalea primaria guarde una estrecha relacién temporal con una
vasculopatia craneal o cervical, se deberian asignar tanto el diagndstico inicial como el de la 6.
Cefalea atribuida a vasculopatia craneal y/o cervical (o alguno de sus tipos o subtipos), siempre y
cuando existan pruebas fehacientes de que este trastorno pueda ocasionar cefalea.

Introduccion

Diagnosticar la cefalea y su relacion causal resulta sencillo para la gran mayoria de las patologias
vasculares enumeradas a continuacion, debido tanto a la presentacion subita de la cefalea como a que se
acompaiia de signos neurologicos y a que suele remitir con rapidez. Por lo tanto, la estrecha relacion
temporal entre la cefalea y los signos neurologicos es crucial para establecer la causalidad. En muchas
de estas patologias, como en el ictus o hemorragico, la cefalea se ve eclipsada por los signos
neurologicos focales y/o alteraciones del nivel de conciencia. En otros, como en la hemorragia
subaracnoidea, la cefalea es generalmente el sintoma predominante. En otras patologias que pueden
causar tanto cefalea como apoplejia, tales como la diseccion, la flebotrombosis cerebral, la arteritis de
células gigantes y la vasculitis en el sistema nervioso central la cefalea es frecuentemente el primer
sintoma de aviso. Por ello resulta crucial reconocer la asociacion entre la cefalea y dichos procesos con
el fin de establecer un diagnéstico correcto del proceso vascular subyacente y comenzar el tratamiento
adecuado con prontitud, de manera que se eviten consecuencias neuroldgicas potencialmente
catastroficas.

Todas estas dolencias pueden presentarse en pacientes que han sufrido con anterioridad una cefalea
primaria de cualquier tipo. Una pista que puede apuntar hacia una vasculopatia subyacente es el inicio,
por lo general repentino, de una nueva cefalea hasta el momento desconocida para el paciente. Cuando
esto ocurra se debe comprobar urgentemente la presencia de vasculopatias subyacentes.

Para las cefaleas causadas por cualquiera de las vasculopatias aqui enumeradas, los criterios de
diagnostico deberian ser los siguientes:

A. Cefalea que cumple el criterio C.
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B. Se ha demostrado la existencia de vasculopatia craneal o cervical documentada como causante de
cefalea.
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con el inicio de la vasculopatia craneal
o cervical.
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultaneamente con el agravamiento
de la vasculopatia craneal o cervical.
b) La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultaineamente con la mejoria de la
vasculopatia craneal o cervical.
3. La cefalea presenta las caracteristicas tipicas de la vasculopatia craneal o cervical.
4. Existen otras pruebas que demuestran la causalidad.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL
6.1 Cefalea atribuida a episodio isquémico cerebral
6.1.1 Cefalea atribuida a ictus isquémico (infarto cerebral)
6.1.1.1 Cefalea aguda atribuida a ictus isquémico (infarto cerebral)

Descripcion: Cefalea nueva de inicio repentino causada por ictus isquémico que cursa con los signos
neurologicos focales del ictus. Muy rara vez es el sintoma inicial ni el destacado del ictus isquémico.
Su resolucion por lo general es espontanea.

Criterios de diagndstico:

A.
B.
C.

E.

Cualquier cefalea nueva que cumpla los criterios C y D.

Se ha diagnosticado ictus isquémico agudo.

La causalidad queda demostrada mediante uno de los siguientes, o ambos:

1. La aparicién de la cefalea guarda una relacion temporal con otros sintomas y/o signos de
ictus isquémico, o ha conducido al diagndstico de ictus isquémico.

2. La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultdneamente con la estabilizacion o
mejoria de otros sintomas o signos clinicos o radiolégicos de ictus isquémico.

Cualquiera de los siguientes:

1. La cefalea ha remitido en un periodo de tres meses después de su inicio.

2. La cefalea atin no ha remitido, pero no han pasado todavia tres meses desde su inicio'.

No atribuible a otro diagndstico de la ICHD-III.

Nota:

1. Los tres meses se deberian empezar a contar desde que se estabiliza, ya sea de manera espontanea o
terapéutica, y no desde la aparicion del ictus isquémico.

Comentarios: La 6.1.1.1 Cefalea aguda atribuida a ictus isquémico (infarto cerebral) cursa con signos
neurologicos focales y/o alteraciones en el nivel de conciencia, lo que, en la mayoria de los casos,
permite diferenciarla con facilidad de una cefalea primaria. El dolor es generalmente de intensidad
moderada y no exhibe unas caracteristicas especificas. La localizacion puede ser bilateral o ipsilateral
al ictus. En raras ocasiones un ictus isquémico agudo, sobre todo un infarto cerebeloso o supratentorial,
puede manifestarse con una cefalea aislada repentina (incluso en trueno).

La cefalea cursa con ictus isquémico en hasta casi un tercio de los casos; es mas frecuente en infartos
en territorio basilar que carotideo. Desde el punto de vista practico, la cefalea tiene poco valor en el
esclarecimiento de la etiologia del infarto, salvo porque esta apenas se asocia con infartos lagunares.
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No obstante, la cefalea es muy habitual en los trastornos agudos de la pared arterial que pueden
desencadenar un ictus isquémico, tales como la diseccion arterial o el sindrome de vasoconstriccion
cerebral reversible. En estas tltimas patologias, la cefalea podria estar causada directamente por lesiones
en la pared arterial y podria preceder a un ictus isquémico; por lo que tiene mas sentido clasificarla
conforme al trastorno de la pared arterial.

6.1.1.2 Cefalea persistente atribuida a ictus isquémico (infarto cerebral)

Descripcion: Cefalea causada por ictus isquémico que persiste tres meses después de que el ictus se
haya estabilizado.

Criterios de diagnostico:

A. Cefalea diagnosticada con anterioridad como 6.1.1.1 Cefalea aguda atribuida a ictus isquémico
(infarto cerebral) y que cumple el criterio C.

El ictus isquémico se ha estabilizado, bien de manera espontanea o bien terapéutica.

La cefalea persiste >3 meses después de la estabilizacion del ictus isquémico.

No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

Onw

Comentarios: Unos pocos estudios han dejado constancia de cefaleas que cumplen los criterios de la
6.1.1.2 Cefalea persistente atribuida a ictus isquémico (infarto cerebral). Son necesarios mas estudios
para averiguar los factores de riesgo para dicha cefalea persistente; podrian influir los antecedentes de 1.
Migraiia, asi como los de ansiedad/depresion.

6.1.2 Cefalea atribuida a accidente isquémico transitorio (AIT)

Descripcion: Cefalea causada por un accidente isquémico transitorio (AIT) que cursa con los signos
focales transitorios de inicio repentino de un AIT. Su duracion es inferior a 24 horas.

Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea nueva que cumple el criterio C.
B. Se ha diagnosticado un accidente isquémico transitorio.
C. La causalidad queda demostrada por las dos caracteristicas siguientes:
1. La cefalea se ha desarrollado simultaneamente con otros sintomas o signos clinicos de AIT.

2. La cefalea remite en 24 horas.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-III"%

Notas:

1. El diagnostico diferencial entre la 6.1.2 Cefalea atribuida a trastorno isquémico transitorio y una
crisis de 1.2 Migraiia con aura puede resultar particularmente complicado. El tipo de inicio es
clave: en el AIT el déficit focal es stiibito, mientras que en la migraia con aura suele ser gradual.
Ademas, los fendmenos neuroldgicos positivos (p. €j., escotoma centelleante) son mucho maés
frecuentes en el aura migranosa que en el AIT, mientras que los fendmenos negativos son mas
comunes en el AIT.

2. La coincidencia de un AIT por otra parte tipico con una cefalea grave nos obliga a descartar de
forma rapida trastornos arteriales que sean causantes directos de cefalea grave (la diseccion arterial,
entre otros).

Comentarios: Un accidente isquémico transitorio (AIT) es un episodio transitorio de disfuncion
neurologica causada por una isquemia focal cerebral o retiniana sin pruebas clinicas ni de imagen que
demuestren infarto agudo cerebral o retiniano. Por lo general, pero no de forma constante, la duracion
de los sintomas del AIT es inferior a una hora.
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Si bien la cefalea es mas frecuente en los AIT en territorio basilar que carotideo, muy rara vez la
cefalea es un sintoma destacado del AIT.

6.2 Cefalea aguda atribuida a hemorragia intracraneal no traumdatica

Clasificado en otro lugar: La cefalea atribuida a traumatismo intracerebral y/o hemorragia
subaracnoidea o a un hematoma intracerebral, subdural o epidural se clasifica como 5.1.1 Cefalea
aguda atribuida a traumatismo craneoencefalico moderado o grave o 5.2.1 Cefalea persistente
atribuida a traumatismo craneoencefalico moderado o grave.

Descripcion: Cefalea causada por hemorragia intracraneal no traumatica, por lo general de inicio
repentino (incluso en trueno). Dependiendo del tipo de hemorragia puede ser aislada o asociada a
déficits neurologicos focales.

6.2.1 Cefalea aguda atribuida a hemorragia intracerebral no traumdtica

Descripcion: Cefalea nueva de inicio repentino causada por hemorragia intracerebral no traumatica que
cursa con los signos neurologicos focales de la hemorragia intracerebral no traumatica. Muy rara vez es
el sintoma inicial ni el destacado de la hemorragia intracerebral no traumatica.

Criterios de diagnostico:

Cualquier cefalea nueva que cumpla los criterios C y D.
Se ha diagnosticado hemorragia intracerebral en ausencia de traumatismo craneoencefilico.
La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicion de la cefalea guarda una estrecha relacion temporal con otros sintomas y/o signos
de hemorragia intracerebral, o ha conducido al diagnostico de hemorragia intracerebral.
2. La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultaneamente con la estabilizacién o
mejoria de otros sintomas o signos clinicos o radioldgicos de hemorragia intracerebral.
3. La cefalea presenta al menos una de las siguientes tres caracteristicas:
a) Inicio repentino o en trueno.
b) Intensidad maxima en el dia de su aparicion.
¢) Localizacion que concuerda con el lugar de la hemorragia.
D. Cualquiera de los siguientes:
1. La cefalea ha remitido en un periodo de tres meses?.
2. La cefalea atin no ha remitido, pero no han pasado todavia tres meses?.
E. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIIL.

ow

Notas:

1. El término intracerebral utilizado en este contexto incluye también intracerebeloso.
2. Los tres meses se deberian empezar a contar desde que se estabiliza, ya sea de manera espontanea o
terapéutica, y no desde la aparicion de la hemorragia intracerebral.

Comentarios: La 6.2.1 Cefalea aguda atribuida a hemorragia intracerebral no traumadtica suele ser mas
bien consecuencia de una hemorragia subaracnoidea y compresion local que por hipertension
intracraneal. Puede manifestarse ocasionalmente como cefalea en trueno.

La cefalea es mas frecuente e intensa en el ictus hemorragico que en el isquémico. Cuando se
presenta en el inicio del ictus se asocia a un riesgo mayor de mortalidad temprana para las hemorragias
intracerebrales, pero no para los ictus isquémicos.

La cefalea suele quedar relegada a un segundo plano por los déficits focales o el coma, pero puede
ser un sintoma inicial destacado de algunas hemorragias intracerebrales, en concreto de una hemorragia
cerebelosa que puede precisar una intervencion quirtrgica de urgencia con fines descompresivos.
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6.2.2 Cefalea aguda atribuida a hemorragia subaracnoidea no traumatica

Clasificado en otro lugar: La hemorragia subaracnoidea no traumatica difiere de la hemorragia
subaracnoidea no traumatica de la convexidad. Esta tltima puede presentar caracteristicas clinicas y
radiologicas muy variables en funcion de sus distintas causas subyacentes, entre las que se incluyen el
sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible, la angiopatia amiloide cerebral, la endocarditis y la
trombosis venosa cerebral. Los pacientes con crisis propias del aura, hemorragia subaracnoidea no
traumatica de la convexidad y angiopatia amiloide cerebral deberian clasificarse como 6.8.4 Aura de
tipo migrafioso atribuida a angiopatia amiloide cerebral. Los pacientes con cefalea, hemorragia
subaracnoidea no traumatica de la convexidad y sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible
deberian clasificarse como 6.7.3 Cefalea atribuida a sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible.

Descripcion: Cefalea causada por hemorragia subaracnoidea no traumatica, tipicamente grave y de
inicio repentino, que alcanza su punto maximo en segundos (cefalea en trueno) o en minutos. Puede ser
el tinico sintoma de la hemorragia subaracnoidea no aracnoidea.

Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea nueva que cumpla los criterios C y D.
B. Se ha diagnosticado hemorragia subaracnoidea en ausencia de traumatismo craneoencefalico.
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:

1. La aparicion de la cefalea guarda una estrecha relacion temporal con otros sintomas y/o
signos de hemorragia subaracnoidea, o ha conducido al diagnostico de hemorragia
subaracnoidea.

2. La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultineamente con la estabilizacion o
mejoria de otros sintomas o signos clinicos o radiologicos de la hemorragia subaracnoidea.

3. Cefalea de inicio repentino o en trueno.

D. Cualquiera de los siguientes:
1. La cefalea ha remitido en un periodo de tres meses después de su inicio.
2. La cefalea atn no ha remitido, pero no han pasado todavia tres meses'.
E. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-III>3.

Notas:

1. Los tres meses se deberian empezar a contar desde que se estabiliza, ya sea de manera espontanea o
terapéutica, y no desde la aparicion de la hemorragia subaracnoidea.

2. El diagnostico se confirma mediante TAC sin contraste, que tiene una sensibilidad cercana al 99%
en las primeras 6 horas desde el inicio, del 98% a las 12 horas y del 93% a las 24 horas (y baja a
un 50% a los siete dias). Si los resultados del TAC no son concluyentes, la puncion lumbar es
fundamental: la xantocromia se manifiesta en todos los casos con hemorragia subaracnoidea
aneurismatica cuando se toma una muestra del liquido cefalorraquideo entre las primeras 12 horas
y las siguientes dos semanas desde el inicio de los sintomas y se analiza por espectrofotometria.
La RM no esta indicada como prueba diagndstica inicial para la hemorragia subaracnoidea; sin
embargo, las secuencias FLAIR y de eco-gradiente potenciadas en T2 pueden ser utiles cuando el
TAC es normal y el liquido cefalorraquideo es patologico.

3. La presencia de hemorragia subaracnoidea no traumatica de la convexidad, ancianidad, disfuncion
sensitivomotora, crisis estereotipadas propias del aura y ausencia de cefalea significativa sugieren
que la angiopatia amiloide sea la causa subyacente. En los pacientes mas jovenes con cefalea en
trueno recurrente se vaticina un sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible.

Comentarios: La hemorragia subaracnoidea es, con diferencia, la causa mas frecuente de cefalea intensa
y discapacitante de comienzo repentino (cefalea en trueno) y es una patologia grave (el indice de
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mortalidad es de un 40-50%, y el 10-20% fallece antes de llegar al hospital; ademas, un 50% de los que
sobreviven sufren secuelas discapacitantes).

La 6.2.2 Cefalea aguda atribuida a hemorragia subaracnoidea no traumdtica puede no obstante ser
moderada y no acompafiarse de sintomas asociados. El inicio repentino es el elemento clave. Por tanto,
se debe descartar la hemorragia subaracnoidea en cualquier paciente que refiera una cefalea de inicio
brusco o en trueno.

Los retrasos en el diagnostico suelen tener consecuencias catastroficas: la hemorragia subaracnoidea
es una urgencia neuroquirurgica. Sin embargo, entre una cuarta parte y la mitad de los pacientes reciben
un diagnostico inicial incorrecto; siendo el error mas comun el diagndstico de migraia. Los motivos mas
habituales de diagnostico erroneo son la no solicitud de las pruebas apropiadas de neurodiagnostico por
la imagen o una mala interpretacion de las mismas, o la no realizacién de una puncién lumbar cuando si
es necesaria.

Una vez se ha diagnosticado la hemorragia subaracnoidea, la siguiente medida urgente es identificar
el aneurisma roto (el 80% de los casos de hemorragia subaracnoidea espontanea se derivan de
aneurismas saculares rotos). No suele apreciarse aneurisma ni causa identificable para la hemorragia
subaracnoidea en aquellos pacientes que han recibido un diagnostico equivocado y en los que se
identifica la hemorragia subaracnoidea de manera tardia cuando regresan unos dias después.

6.2.3 Cefalea aguda atribuida a hemorragia subdural aguda no traumdtica

Clasificado en otro lugar: La mayoria de los casos de hemorragia subdural se manifiestan después de un
traumatismo craneoencefélico y deberian clasificarse en consonancia.

Descripcion: Cefalea causada por hemorragia subdural aguda no traumatica, tipicamente grave y
repentina, que alcanza su punto maximo en segundos (cefalea en trueno) o en minutos.

Suele acompaiiarse o seguirse de forma rapida de signos focales y disminucion del nivel de
conciencia.

Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea nueva que cumpla los criterios C y D.
B. Se ha diagnosticado hemorragia subdural aguda no traumatica en ausencia de traumatismo
craneoencefalico.
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicion de la cefalea guarda una relacién temporal con otros sintomas y/o signos de
hemorragia subdural aguda, o ha conducido al diagnostico de hemorragia subdural aguda.
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:

a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultaneamente con el agravamiento
de la hemorragia subdural aguda no traumatica.

b) La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultineamente con la mejoria de
otros sintomas o signos clinicos o radioldgicos de hemorragia subdural aguda no
traumatica.

3. La cefalea presenta una de las caracteristicas siguientes, o ambas:
a) Inicio repentino o en trueno.
b) Localizacion que concuerda con el lugar de la hemorragia.
D. Cualquiera de los siguientes:
1. La cefalea ha remitido en un periodo de tres meses después de su inicio.
2. La cefalea atn no ha remitido, pero no han pasado todavia tres meses'.
E. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIIL.

Nota:

1. Los tres meses se deberian empezar a contar desde que se estabiliza, ya sea de manera espontanea o
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terapéutica, y no desde la aparicion de la hemorragia subdural aguda.

Comentarios: La hemorragia subdural aguda no traumatica sin otra hemorragia intracraneal es poco
frecuente. Se trata de una patologia letal que precisa intervencion neuroquirtirgica de urgencia.

La hemorragia puede tener un origen arterial o venoso. Los casos descritos incluyen ruptura
“espontanea” de las arterias corticales, ruptura de aneurisma, malformaciones arteriovenosas y fistulas
arteriovenosas durales, tumores o metastasis, coagulopatias, enfermedad de moyamoya, flebotrombosis
cerebral e hipotension intracraneal. Los casos aislados o de repeticion han sido descritos
fundamentalmente por neurocirujanos. Se describe cefalea en un 25-100% de los casos en funcién de
las series y de la causa subyacente. El primer sintoma puede ser la cefalea aislada, pero por lo general
va asociada a o seguida de un rapido deterioro neurologico.

6.2.4 Cefalea persistente atribuida a hemorragia intracraneal no traumdtica previa

Descripcion: Cefalea causada por hemorragia intracraneal no traumatica que persiste tres meses después
de que la hemorragia se haya estabilizado.

Criterios de diagndstico:

A. Cefalea diagnosticada con anterioridad como 6.2.1 Cefalea aguda atribuida a hemorragia
intracerebral no traumatica, 6.2.2 Cefalea aguda atribuida a hemorragia subaracnoidea no
traumdtica o 6.2.3 Cefalea aguda atribuida a hemorragia subdural aguda no traumdtica y que
cumple el criterio C.

B. La hemorragia intracraneal (del tipo que sea) se ha estabilizado, ya sea de manera espontanea o
terapéutica.

C. La cefalea persiste >3 meses después de la estabilizacion de la hemorragia intracraneal.

D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

Comentarios: Unos pocos estudios han dejado constancia de cefaleas que cumplen los criterios de la
6.2.4 Cefalea persistente atribuida a hemorragia intracraneal no traumdtica previa. Son necesarios mas
estudios para averiguar los factores de riesgo para dicha cefalea persistente; podrian influir los
antecedentes de 1. Migraria, asi como los de ansiedad/depresion.

Otras subformas clasificables son 6.2.4.1 Cefalea persistente atribuida a hemorragia intracerebral
no traumdatica previa, 6.2.4.2 Cefalea persistente atribuida a hemorragia subaracnoidea no traumatica
previa'y 6.2.4.3 Cefalea persistencia atribuida a hemorragia subdural aguda no traumatica previa.

6.3 Cefalea atribuida a malformacion vascular sin ruptura

Clasificado en otro lugar: Una cefalea nueva atribuida a malformacion vascular sin ruptura se clasifica
como 6.2.1 Cefalea aguda atribuida a hemorragia intracerebral no traumatica,

6.2.2 Cefalea aguda atribuida a hemorragia subaracnoidea no traumdtica o rara vez como 6.2.3
Cefalea aguda atribuida a hemorragia subdural aguda no traumadtica.

Descripcion: Cefalea secundaria a una malformacion vascular intracraneal sin ruptura (sin hemorragia).
Dependiendo del tipo de malformacion, la cefalea puede presentar o bien un curso crénico con episodios
recurrentes que imitan cefaleas episodicas primarias, o bien uno agudo y autolimitado.

6.3.1 Cefalea atribuida a aneurisma sacular sin ruptura

Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea nueva que cumple el criterio C.
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B. Se ha diagnosticado aneurisma sacular sin ruptura.
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicion de la cefalea guarda una estrecha relacion temporal con otros sintomas y/o
signos de aneurisma sacular sin ruptura, o ha conducido a su diagndstico.
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultineamente con otros sintomas o
signos clinicos o radiologicos de crecimiento del aneurisma sacular.
b) La cefalea remite después del tratamiento contra el aneurisma sacular.
3. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) Cefalea de inicio repentino o en trueno.
b) La cefalea se asocia a paralisis dolorosa del III par craneal.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-III'.

Nota:

1. Se han descartado conforme a las exploraciones complementarias pertinentes la hemorragia
intracraneal y el sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible.

Comentarios: Aproximadamente una quinta parte de los pacientes con aneurisma sacular sin ruptura
refiere cefalea, pero se desconoce si esta asociacion es fortuita o causal.

La 6.3.1 Cefalea atribuida a aneurisma sacular sin ruptura no suele presentar caracteristicas
especificas. Cualquier cefalea de reciente aparicion puede descubrir un aneurisma sacular sintomatico
pero sin ruptura. Una variante clasica es la paralisis aguda del III par craneal con dolor retroorbitario y
midriasis, que indican un aneurisma de la arteria cerebral posterior o la porcion terminal de la carétida.
Dicha paralisis dolorosa del III par craneal es una urgencia que sefiala ruptura inminente o un aumento
de tamafio gradual de la malformacion arterial.

Varios estudios retrospectivos han revelado que alrededor de la mitad de los pacientes con
hemorragia subaracnoidea aneurismatica refiere la aparicion repentina de una cefalea grave durante las
cuatro semanas anteriores al diagnostico de ruptura aneurismatica. Dejando a un lado la posibilidad de
sesgos a la hora de recoger la anamnesis, esto sugiere que dichas cefaleas se deben al aumento de
tamafo de la malformacion arterial ("cefalea centinela") o a una hemorragia subaracnoidea leve que no
ha sido correctamente diagnosticada ("sangrado de aviso"). Las pruebas de la existencia real de la
cefalea centinela son poco concluyentes. Asimismo, conviene evitar el término "sangrado de aviso",
puesto que implica la presencia de una hemorragia subaracnoidea. Puesto que al menos uno de cada
tres pacientes con hemorragia subaracnoidea aneurismatica recibe un diagnéstico inicial incorrecto, y
dados los riesgos de un nuevo sangrado, los pacientes con cefalea subita grave deberian ser objeto de
una investigacion exhaustiva que incluya neuroimagen, estudio del liquido cefalorraquideo y
angiografia cerebral (angiorresonancia o angioTAC).

6.3.2 Cefalea atribuida a malformacion arteriovenosa congénita (MAV)
Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.
B. Se ha diagnosticado malformacion arteriovenosa congénita (MAV).
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. Laaparicion de la cefalea guarda una estrecha relacion temporal con otros sintomas y/o signos
de MAYV, o ha conducido al descubrimiento de una MAV.
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultineamente con el crecimiento de
la MAV.
b) La cefalea se ha aliviado o ha remitido de manera significativa simultineamente con un
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tratamiento eficaz de la MAV.
3. La cefalea esta localizada en el lugar de la MAV.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-III'.

Nota:
1. Se ha descartado la hemorragia intracraneal con las exploraciones complementarias pertinentes.

Comentarios: Se han descrito casos que recalcan la asociacion entre la malformacion arteriovenosa
congénita (MAV) con varios tipos de 3. Cefaleas trigémino-autonémicas, entre las que se incluyen la 3.1
Cefalea en racimos, 1a 3.2.2 Hemicranea paroxistica cronica 'y 1a 3.3.1 Cefalea neuralgiforme unilateral
de breve duracion con hiperemia conjuntival y lagrimeo (SUNCT), pero estos casos tenian rasgos
atipicos. No existen pruebas solidas que confirmen la relacion entre la MAV vy estas cefaleas primarias.

Se ha descrito la presencia de 1.2 Migraiia con aura en hasta un 58% de mujeres con MAV. Un
importante argumento a favor de la relacion de causalidad es la aplastante correlacion entre el lado de la
cefalea o del aura y el lado de la MAV. Por lo tanto, estos datos apoyan fuertemente que la MAV puede
producir crisis migrafiosas con aura (migrafia sintomatica). Sin embargo, en una gran seric de MAV, los
sintomas de iniciales mas frecuente fueron epilepsia o déficits focales con o sin hemorragia y, en un
numero mucho menor de casos, sintomas de tipo migrafioso.

6.3.3 Cefalea atribuida a fistula arteriovenosa dural
Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea nueva que cumple el criterio C.
B. Se ha diagnosticado una fistula arteriovenosa dural.
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:

1. La aparicion de la cefalea guarda una estrecha relacion temporal con otros sintomas y/o
signos de fistula arteriovenosa dural, o ha conducido al diagnostico de fistula arteriovenosa
dural.

2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:

a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultineamente con otros sintomas o
signos clinicos o radiologicos de crecimiento de la fistula arteriovenosa dural.

b) La cefalea se ha aliviado o ha remitido de manera significativa simultineamente con un
tratamiento eficaz de la fistula arteriovenosa dural.

3. Al menos uno de los siguientes:

a) La cefalea se acompafia de un actfeno pulsatil.
b) La cefalea se acompana de oftalmoplejia.
¢) La cefalea es gradual y mas intensa por la mafiana y/o al toser y/o al agacharse.
4. La cefalea esta localizada en el lugar de la fistula arteriovenosa dural.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-III'.

Nota:

1. Se han descartado conforme a las exploraciones complementarias pertinentes la hemorragia
intracerebral y la flebotrombosis cerebral.

Comentario: Faltan estudios centrados en la 6.3.3 Cefalea por fistula arteriovenosa dural. Los
sintomas de presentacion pueden ser los actifenos pulsatiles dolorosos, asi como una cefalea con
caracteristicas de hipertension intracraneal debida a una disminucion del flujo sanguineo venoso y, en
ocasiones, a trombosis del seno cerebral. La fistula cardtido-cavernosa puede debutar como una
oftalmoplejia dolorosa.
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6.3.4 Cefalea atribuida a hemangioma cavernoso

Clasificado en otro lugar: La cefalea atribuida a hemorragia cerebral o crisis epiléptica secundarios a
hemangioma cavernoso se clasifican como 6.2.1 Cefalea aguda atribuida a hemorragia intracerebral
no traumdtica o 7.6 Cefalea atribuida a crisis epiléptica.

Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea nueva que cumple el criterio C.
B.  Se ha diagnosticado un hemangioma cavernoso.
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. Laaparicion de la cefalea guarda una estrecha relacion temporal con otros sintomas y/o signos
de hemangioma cavernoso, o ha conducido a su diagnostico.
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultdneamente con otros sintomas o
signos clinicos o radiologicos de crecimiento del hemangioma cavernoso.
b) La cefalea se ha aliviado o ha remitido de manera significativa tras la extirpacion del
hemangioma cavernoso.
3. La cefalea esta localizada en el lugar del hemangioma cavernoso.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-III'.

Nota:
1. Se ha descartado la hemorragia intracerebral con las exploraciones complementarias pertinentes.

Comentarios: Hay un aumento del niimero de casos de hemangiomas cavernosos detectados mediante
RM. Existen casos clinicos aislados que sugieren que algunos hemangiomas cavernosos podrian
desencadenar episodios similares a SUNCT o a crisis migrafosas. Sin embargo, atin no existe un estudio
lo suficientemente completo dedicado a la 6.3.4 Cefalea atribuida a hemangioma cavernoso.

En una serie de 126 pacientes sintomaticos con hemangioma cavernoso y mutaciones en el gen
KRIT1, tan solo un 4% refirié cefalea como sintoma de presentacion. Por el contrario, se suele registrar
cefalea como consecuencia de hemorragias cerebrales o crisis epilépticas, que son las dos
manifestaciones principales de los hemangiomas cavernosos. Dicha cefalea deberia clasificarse
conforme al trastorno correspondiente.

6.3.5 Cefalea atribuida a hemangiomatosis encefalotrigeminal o leptomeningea (sindrome de
Sturge-Weber)

Clasificado en otro lugar: La cefalea por crisis epiléptica secundaria a sindrome de Sturge-Weber se
clasifica como 7.6 Cefalea atribuida a crisis epiléptica.

Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea nueva que cumple el criterio C.
B. Existe angioma facial, junto con angioma meningeo ipsilateral confirmado mediante pruebas de
neurodiagnostico por la imagen.
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicion de la cefalea guarda una estrecha relacion temporal con otros sintomas y/o
signos y/o hallazgos en las pruebas de diagndstico por la imagen de angioma meningeo.
2. La cefalea ha empeorado de manera significativa simultineamente con otros sintomas o
signos clinicos o radiologicos de crecimiento del angioma cavernoso.
3. La cefalea es de tipo migrafioso, de localizacion bilateral o en el lugar del hemangioma, y
esta asociada a aura contralateral al foco del hemangioma.
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D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-III.

Comentarios: El sindrome de Sturge-Weber se presenta solo de manera esporadica, lo que resulta en
un mosaicismo somatico en el gen GNAQ (proteina de union a nucledtidos de guanina, polipéptido Q).

La 6.3.5 Cefalea atribuida a hemangiomatosis encefalotrigeminal o leptomeningea (sindrome de
Sturge-Weber) esta mal documentada. Mas del 90% de los sindromes de Sturge-Weber presentan crisis
epilépticas y la mitad de los pacientes refieren cefaleas tras los ataques, las cuales deberan ser
clasificadas convenientemente. Existen casos clinicos aislados que sugieren que la hemangiomatosis
encefalotrigeminal o leptomeningea puede causar migraia sintomatica, en concreto crisis de migrafia
con aura prolongada y/o aura motora (posiblemente relacionada con oligohemias cronicas).

6.4 Cefalea atribuida a arteritis

Descripcion: Cefalea causada por y sintomatica de una inflamacion de las arterias cervicales, craneales
y/o cerebrales. La cefalea puede ser el inico sintoma de la arteritis.

Criterios de diagnostico:

Cualquier cefalea nueva que cumple el criterio C.

Se ha diagnosticado arteritis.

La causalidad queda demostrada mediante uno de los siguientes, 0 ambos:

1. La aparicion de la cefalea guarda una estrecha relacion temporal con otros sintomas y/o
signos de arteritis, o ha conducido al diagnostico de arteritis.

2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultaneamente con el agravamiento

de la arteritis.
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b) La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultineamente con la mejoria de la
arteritis.
D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL

6.4.1 Cefalea atribuida a arteritis de células gigantes (ACG)
Término utilizado con anterioridad: Cefalea por arteritis temporal.

Descripcion: Cefalea causada por y sintomatica de arteritis de células gigantes (ACG). La cefalea puede
ser el unico sintoma de la ACG, un trastorno caracteristicamente asociado con cefalea. Las
caracteristicas de esta cefalea son variables.

Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea nueva que cumple el criterio C.
B. Se ha diagnosticado arteritis de células gigantes (ACG).
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicion de la cefalea guarda una estrecha relacion temporal con otros sintomas y/o signos
de ACG, o ha conducido al diagnéstico de ACG.
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultdneamente con el agravamiento
de la ACG.
b) La cefalea se ha aliviado o ha remitido de manera significativa en un periodo de 3 dias de
tratamiento esteroideo a altas dosis.
3. La cefalea se asocia a hipersensibilidad del cuero cabelludo y/o a claudicacion mandibular.
D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL
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Comentarios: De todas las arteritis y enfermedades del colageno, la arteritis de células gigantes es la que
se asocia con mas frecuencia con cefalea debido a la inflamacion de las arterias craneales, especialmente
de las ramas de la arteria carotida externa. La variabilidad en las caracteristicas de la 6.4.1 Cefalea
atribuida a arteritis de células gigantes y otros sintomas asociados de la ACG (polimialgia reumatica,
claudicacion mandibular) es tal que cualquier cefalea de inicio reciente persistente en un paciente mayor
de 60 afios debe sugerir la presencia de una ACG y por tanto encaminar a la realizacion de exploraciones
complementarias pertinentes.

Los ataques repetidos y recientes de amaurosis fugax asociados con cefalea son muy sugestivos de
ACG y son subsidiarios de exploraciones complementarias urgentes. El mayor riesgo es el de ceguera
debido a una neuropatia isquémica anterior, que se puede prevenir mediante tratamiento esteroideo
inmediato. El intervalo de tiempo entre la pérdida de vision en un ojo y el otro es generalmente menor
de una semana. Los pacientes con ACG también estan en riesgo de isquemia cerebral y demencia.

El diagnostico histologico puede ser dificil, dado que la arteria temporal puede aparecer no afectada
en determinados segmentos (lesiones salteadas), lo que sefnala la necesidad de realizar secciones
seriadas.

6.4.2  Cefalea atribuida a vasculitis primaria del sistema nervioso central (VPSNC)

Término utilizado con anterioridad: Cefalea atribuida a vasculitis aislada del SNC o vasculitis
granulomatosa del SNC.

Descripcion: Cefalea causada por y sintomatica de vasculitis primaria del sistema nervioso central
(VPSNC). La cefalea es el sintoma predominante de este trastorno, pero carece de caracteristicas
especificas.

Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea nueva que cumple el criterio C.
B. Se ha diagnosticado vasculitis primaria del sistema nervioso central (VPSNC).
C. La causalidad queda demostrada mediante uno de los siguientes, o ambos:
1. La aparicion de la cefalea guarda una estrecha relacion temporal con otros sintomas y/o
signos de VPSNC o ha conducido al diagnostico de VPSNC.
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultaneamente con el agravamiento
de la VPSNC.
b) La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultdneamente con la mejoria de la
VPSNC como resultado de un tratamiento esteroideo y/o inmunosupresor.
D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-III'.

Nota:

1. Se han descartado conforme a las exploraciones complementarias pertinentes la infeccion del SNC,
neoplasia del SNC y el sindrome de vasoconstriccion reversible.

Comentarios: La cefalea es el sintoma dominante en la vasculitis del SNC (tanto primaria como
secundaria). Esta presente en un 50-80% de los casos dependiendo de los métodos de diagnostico
utilizados, ya sea angiografia o histologia, respectivamente. Sin embargo, no tiene unas caracteristicas
especificas y por tanto es de poco valor diagndstico a menos que aparezcan otros signos, tales como
déficits focales, crisis epilépticas, alteraciones del nivel de conciencia o trastornos cognitivos. No
obstante, la ausencia tanto de la cefalea como de linfocitosis del LCR hacen muy improbable el
diagnostico de vasculitis del SNC.

La vasculitis primaria del sistema nervioso central (VPSNC) puede presentarse con hallazgos
angiograficos muy similares a los del sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible, entre los que se
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incluye la estenosis multifocal de las arterias intracraneales; las cefaleas en trueno recurrentes deberian
sugerir un diagnostico de sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible y no de VPSNC.

La patogenia de la 6.4.2 Cefalea atribuida a vasculitis primaria del sistema nervioso central depende
de distintos factores: inflamacion, ictus (isquémico o hemorragico), aumento en la presion intracraneal o
hemorragia subaracnoidea. El efecto del tratamiento es mucho menos dramatico que en la 6.4.1 Cefalea
atribuida a arteritis de células gigantes. La vasculitis del SNC demostrada histologicamente continua
siendo una patologia grave y, en no pocos casos, letal.

6.4.3 Cefalea atribuida a vasculitis secundaria del sistema nervioso central (VSSNC)

Descripcion: Cefalea causada por y sintomatica de vasculitis secundaria del sistema nervioso central
(VSSNCQ). La cefalea es el sintoma predominante de este trastorno, pero carece de caracteristicas
especificas.

Criterios de diagndstico:

A. Cualquier cefalea nueva que cumple el criterio C.
B. Se ha diagnosticado vasculitis secundaria del sistema nervioso central (vasculitis del SNC con
presencia de vasculitis sistémica).
C. La causalidad queda demostrada mediante uno de los siguientes, o ambos:
1. Laaparicion de la cefalea guarda una estrecha relacion temporal con otros sintomas y/o signos
del inicio de la vasculitis secundaria del sistema nervioso central.
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultaneamente con el agravamiento
de la vasculitis sistémica.
b) La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultineamente con la mejoria de la
vasculitis sistémica como resultado de un tratamiento esteroideo y/o inmunosupresor.
D. No atribuible a otro diagndstico de la ICHD-IIL

Comentarios: La cefalea es el sintoma dominante en la vasculitis del SNC (tanto primaria como
secundaria). Esta presente en un 50-80% de los casos dependiendo de los métodos de diagndstico
utilizados, ya sea angiografia o histologia, respectivamente. Sin embargo, no tiene unas caracteristicas
especificas y por tanto es de poco valor diagnostico a menos que aparezcan otros signos, tales como
deéficits focales, crisis epilépticas, alteraciones del nivel de conciencia o trastornos cognitivos. No
obstante, la ausencia tanto de la cefalea como de linfocitosis del LCR hacen muy improbable el
diagnostico de vasculitis del SNC.
Existe una doble dificultad: (1) diagnosticar vasculitis del SNC en un paciente que ya padece algiin

trastorno de los muchos que pueden desencadenar vasculitis; (2) encontrar la patologia subyacente
(inflamatoria, infecciosa, maligna, toxica) en el paciente con vasculitis del SNC.

La patogenia de la 6.4.3 Cefalea atribuida a vasculitis secundaria del sistema nervioso central
depende de distintos factores: inflamacion, ictus (isquémico o hemorragico), aumento en la presion
intracraneal o hemorragia subaracnoidea.

6.5 Cefalea atribuida a trastorno de las arterias cervicales cardtidas o vertebrales

Descripcion: Cefalea y/o dolor facial y/o cervical causada por lesiones no inflamatorias que afectan las
arterias cervicales cardtidas y/o vertebrales El dolor suele presentar un inicio repentino (incluso en
trueno). Puede permanecer aislada o presentarse como sintoma de aviso anterior a déficits focales o un
ictus isquémico.

Criterios de diagndstico:

A. Cualquier cefalea y/o dolor facial o cervical nuevo que cumple el criterio C.
B. Se ha demostrado la presencia de una lesion de la arteria cervical o se ha realizado intervencion
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quirurgica o radiolégica en una arteria cervical.
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicion del dolor guarda una estrecha relacion temporal con otros sintomas locales de
trastorno arterial cervical, o ha conducido al diagndstico de trastorno arterial cervical
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) El dolor ha empeorado de manera significativa simultaneamente con otros signos de
lesion de la arteria cervical.
b) Eldolor se ha aliviado o ha remitido de manera significativa en un periodo de un mes
desde el inicio.
3. El dolor es unilateral, ipsilateral a la arteria cervical afectada.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

6.5.1 Cefalea, dolor facial o dolor cervical atribuidos a diseccion de la arteria cervical cardtida o
vertebral

6.5.1.1. Cefalea, dolor facial o dolor cervical agudos atribuidos a diseccion de la arteria cervical
carotida o vertebral

Descripcion: Cefalea y/o dolor facial y/o cervical causada por diseccion de una arteria cervical cardtida
o vertebral. La localizacion del dolor es habitualmente ipsilateral al vaso seccionado y presenta un
inicio repentino (incluso en trueno). Puede permanecer aislada o presentarse como sintoma de aviso
previo a un ictus isquémico.

Criterios de diagnostico:

Cualquier cefalea y/o dolor facial o cervical nuevo que cumple los criterios C y D.
Se ha diagnosticado diseccion de una arteria cervical cardtida o vertebral.
La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicion de la cefalea guarda una estrecha relacion temporal con otros signos locales de
diseccion de la arteria cervical, o ha conducido a su diagndstico.
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) EI dolor ha empeorado de manera significativa simultineamente con otros signos de
diseccion de la arteria cervical.
b) El dolor se ha aliviado o ha remitido de manera significativa en un periodo de un mes
desde el inicio.
3. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) Dolor intenso y continuo durante dias o mas tiempo.
b) Dolor previo a signos de isquemia cerebral y/o retiniana aguda.
4. Eldolor es unilateral, ipsilateral a la arteria cervical afectada.
D. Cualquiera de los siguientes:
1. La cefalea ha remitido en un periodo de tres meses después de su inicio.
2. La cefalea atin no ha remitido, pero no han pasado todavia tres meses'.
E. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL
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Nota:

1. Los tres meses se deberian empezar a contar desde que se estabiliza, ya sea de manera espontanea o
terapéutica, y no desde la aparicion de la diseccion de la arteria cervical.

Comentarios: Una cefalea con o sin dolor cervical puede ser la Ginica manifestacion de una diseccion
arterial cervical. Es, con mucho, el sintoma mas frecuente (en un 55-100% de los casos) y también es el
sintoma de presentacion més frecuente (en un 33-86% de los casos) para este trastorno.

El dolor de la 6.5.1 Cefalea, dolor facial o dolor cervical agudos atribuidos a diseccion de la arteria
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cervical cardtida o vertebral es generalmente de localizacion unilateral (ipsilateral a la arteria disecada),
intenso y persistente (durante una media de cuatro dias). Sin embargo, no tiene un patron determinado y
en algunos casos puede dar lugar a error, simulando otras cefaleas como 1. Migraria, 3.1 Cefalea en
racimos o 4.4 Cefalea en trueno. Son frecuentes los signos asociados (locales y de isquemia cerebral o
retitiana): un sindrome de Horner doloroso, los acufenos dolorosos de inicio repentino o la paralisis del
nervio hipogloso son muy sugestivos de una diseccion carotidea.

La diseccion arterial cervical puede estar asociada a una diseccion arterial intracraneal, que es una
causa potencial de hemorragia subaracnoidea. La 6.7.4 Cefalea atribuida a diseccion arterial
intracraneal podria cursar con la 6.5.1.1 Cefalea, dolor facial o dolor cervical agudos atribuidos a
diseccion de la arteria cervical cardtida o vertebral.

La 6.5.1.1 Cefalea, dolor facial o dolor cervical agudos atribuidos a diseccién de la arteria cervical
cardtida o vertebral suele anteceder a la aparicion de signos isquémicos, y precisa por ello un
diagnostico y tratamiento precoces. El diagnostico se basa en las imagenes de RM con supresion grasa,
eco Doppler, angiorresonancia o angioTAC, y arteriografia convencional. Frecuentemente se requiere
utilizar mas de una técnica ya que cualquiera de ellas puede ofrecer resultados normales.

No existen ensayos aleatorizados de tratamiento, pero si hay consenso a favor de utilizar heparina
seguida de warfarina durante 3-6 meses conforme al grado de recanalizacion arterial.

6.5.1.2 Cefalea, dolor facial o dolor cervical persistentes atribuidos a diseccion previa de las arterias
cervicales carétidas o vertebrales

Descripcion: Cefalea causada por diseccion de la arteria cervical cardtida o vertebral que persiste mas
de tres meses después de que la diseccion se haya estabilizado.

Criterios de diagnostico:

A. Cefalea diagnosticada con anterioridad como 6.5.1.1 Cefalea, dolor facial o dolor cervical
agudos atribuidos a diseccion de la arteria cervical cardtida o vertebral y que cumple el criterio
C.

La diseccion se ha estabilizado, bien de manera espontanea o bien terapéutica.

La cefalea persiste >3 meses después de la estabilizacion de la diseccion.

No atribuible a otro diagndstico de la ICHD-III.

Sow

Comentario: Unos pocos estudios han dejado constancia de cefaleas que cumplen los criterios de la
6.5.1.2 Cefalea, dolor facial o dolor cervical persistentes atribuidos a diseccion de la arteria cervical
cardtida o vertebral. Son necesarios mas estudios para averiguar los factores de riesgo para dicha
cefalea persistente; podrian influir los antecedentes de 1. Migraria, asi como los de ansiedad/depresion.

6.5.2 Cefalea tras endarterectomia

Descripcion: Cefalea causada por la intervencion quirtirgica de endarterectomia carotidea. El dolor
también puede afectar la region cervical y facial. Puede permanecer aislada o presentarse como
sintoma de aviso anterior a déficits focales o un ictus isquémico.

Criterios de diagnostico:

Cualquier cefalea nueva que cumple el criterio C.
Se ha realizado una endarterectomia carotidea.
La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La cefalea ha aparecido dentro de la semana siguiente a la endarterectomia carotidea.
2. La cefalea se resuelve dentro del mes siguiente a la endarterectomia carotidea.
3. Las dos caracteristicas siguientes:
a) La cefalea es unilateral, ipsilateral a la endarterecomia carotidea.
b) La cefalea presenta al menos una de las siguientes tres caracteristicas:'
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i.  Dolor leve difuso.
ii. Uno o dos episodios al dia de dolor tipo cefalea en racimos con una duracién de
entre dos y tres horas.
iii. Dolor intenso de caracter pulsatil.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-III?.

Notas:

1. Se han descrito tres subformas de 6.5.2 Cefalea tras endarterectomia, pero no se clasifican por
separado:
a) Cefalea difusa, leve y aislada que se presenta durante los primeros dias tras la intervencion.
b) Dolor unilateral tipo cefalea en racimos con crisis que suelen durar entre dos y tres horas y
ocurren una o dos veces al dia.
c) Dolor intenso unilateral pulsatil que se presenta tres dias después de la intervencion.
2. Se ha descartado la diseccion arterial con las exploraciones complementarias pertinentes.

Comentario: De las tres subformas de la 6.5.2 Cefalea tras endarterectomia, la primera y mas frecuente
(en hasta el 60% de los casos) es autolimitada, mientras que la segunda (registrada hasta un 38% de los
casos) remite en alrededor de dos semanas. La tercera subforma pertenece al infrecuente sindrome de
hiperperfusion, suele preceder a un aumento de la tension arterial y al inicio de crisis epilépticas o
déficits neurologicos en torno al séptimo dia. Se requiere tratamiento urgente ya que estos sintomas
pueden presagiar una hemorragia cerebral.

6.5.3 Cefalea atribuida a angioplastia o implantacion de stent carotideos o vertebrales

Descripcion: Cefalea causada por intervencion endovascular de angioplastia o stent cervical.

El dolor también puede afectar la region cervical y facial. Puede permanecer aislada o presentarse
como sintoma de aviso anterior a déficits focales o un ictus isquémico.

Criterios de diagnostico:

Cualquier cefalea nueva que cumple el criterio C.

Se ha realizado una angioplastia o implantacion de stent carotideos o vertebrales.

La causalidad queda demostrada mediante todos los criterios siguientes:

1. La cefalea se ha desarrollado dentro de la semana siguiente a la angioplastia o implantacion
de stent.

2. La cefalea ha remitido dentro del mes siguiente a la angioplastia o implantacion de stent.

3. La cefalea es ipsilateral a la angioplastia o la implantacion de stent.

D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-III'.

Nw>

Nota:

1. Se ha descartado la diseccion arterial con las exploraciones complementarias pertinentes.

Comentarios: Las operaciones de angioplastia y/o implantacion de stent carotideos o vertebrales se
llevan a cabo para tratar la estenosis de las arterias cervicales. Un tercio de una serie de 64 pacientes
con stent carotideo padecio cefalea, por lo general 10 minutos después de la intervencion; el dolor era
leve, ipsilateral, frontotemporal y de calidad opresiva, y desaparecia casi por completo en un plazo de
10 minutos. Por lo demas, apenas existen datos sobre la 6.5.3 Cefalea atribuida a angioplastia o
implantacion de stent carotideos o vertebrales. La cefalea no se menciona en ensayos a gran escala que
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comparen las endarterectomias con las implantaciones de stent carotideos.
La 6.5.3 Cefalea atribuida a angioplastia o implantacion de stent carotideos o vertebrales ha
demostrado formar parte del infrecuente sindrome de hiperperfusion.

6.6 Cefalea atribuida a flebopatias craneales

6.6.1 Cefalea atribuida a flebotrombosis cerebral

Descripcion: Cefalea causada por flebotrombosis cerebral. No presenta unas caracteristicas
especificas: suele ser difusa, progresiva e intensa, pero puede ser de localizacion unilateral e inicio
repentino (incluso en trueno) o leve y, en ocasiones, de tipo migraioso.

Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea nueva que cumple el criterio C.
B. Se ha diagnosticado flebotrombosis cerebral.
C. La causalidad queda demostrada por las dos caracteristicas siguientes:
1. La aparicion de la cefalea guarda una estrecha relacion temporal con otros sintomas y/o signos
de flebotrombosis cerebral, o ha conducido al descubrimiento de flebotrombosis cerebral.
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultdneamente con otros sintomas o
signos radiologicos de diseminacion de la flebotrombosis cerebral.
b) La cefalea se ha aliviado o ha remitido de manera significativa después de la mejoria de la
flebotrombosis cerebral.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIIL.

Comentarios: La cefalea es, con mucho, el sintoma mas frecuente de la flebotrombosis cerebral
(presente en el 80-90% de los casos) y también es el sintoma de inicio mas frecuente.

La 6.6 Cefalea atribuida a flebotrombosis cerebral no presenta caracteristicas especificas, pero suele
ser difusa, progresiva e intensa, y se asocia a otros sintomas de hipertension intracraneal. También puede
ser unilateral y de inicio repentino; en ocasiones puede dar lugar a error, simulando otras cefaleas como
1.1 Migrafia sin aura, 1.2 Migraiia con aura, 3.1 Cefalea en racimos, 3.4 Hemicrdnea continua, 4.4
Cefalea en trueno primaria, 7.2 Cefalea atribuida a hipotension del liquido cefalorraquideo, 6.2.2
Cefalea aguda atribuida a hemorragia subaracnoidea no traumdtica (la flebotrombosis cerebral puede
causar hemorragia subaracnoidea).

La cefalea puede ser la tnica manifestacion de una flebotrombosis cerebral, pero en mas del 90% de
los casos se asocia con signos focales (déficits neurologicos o crisis epilépticas) y/o con signos de
hipertension intracraneal, encefalopatia subaguda o un sindrome del seno cavernoso.

Dada la ausencia de caracteristicas especificas de la 6.6 Cefalea atribuida a flebotrombosis cerebral,
cualquier cefalea persistente de inicio reciente debera levantar las sospechas sobre una flebotrombosis
cerebral, sobre todo en presencia de una patologia protrombotica subyacente. El diagndstico se basa en
las pruebas de neurodiagnostico por la imagen (RM con imagenes potenciadas en T2 y angiorresonancia
o angioTAC, y angiografia intraarterial en casos dudosos). El tratamiento se debe de iniciar tan pronto
como sea posible e incluir tratamiento sintomatico, heparina seguida durante al menos 6 meses de
anticoagulantes orales y, cuando esté indicado, tratamiento de la causa subyacente.

6.6.2 Cefalea atribuida a implantacion de stent en seno venoso craneal

Descripcion: Cefalea unilateral causada por e ipsilateral a implantacion de sent en seno venoso craneal.

Criterios de diagnostico:
A. Cefalea unilateral nueva que cumple el criterio C.

B. Se ha implantado un stent venoso yugular o craneal.
C. La causalidad queda demostrada mediante todos los criterios siguientes:
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1. La cefalea se ha desarrollado dentro de la semana siguiente a la implantacion del stent.
2. La cefalea ha remitido en un periodo de tres meses después de la implantacion del stent.
3. Lacefalea es ipsilateral al stent.

D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-III'.

Nota:
1. Se ha descartado la flebotrombosis dentro del stent.

Comentarios: Durante la Gltima década se ha tratado la hipertension intracraneal idiopética con stent en
las estenosis de los senos laterales.

Apenas existen datos sobre la 6.6.2 Cefalea atribuida a implantacion de stent en seno venoso
craneal. En una serie de 21 pacientes con hipertension intracraneal idiopatica, 10 mostraron "cefaleas
por stent" que diferian de las que habian padecido antes del tratamiento, localizadas en el punto del
stent, en la region mastoidea, y con una duracion de alrededor de tres semanas.

6.7 Cefalea atribuida a otras arteriopatias intracraneales agudas

6.7.1 Cefalea atribuida a procedimiento endoarterial intracraneal

Descripcion: Cefalea unilateral causada directamente por procedimiento endoarterial intracraneal,
ipsilateral a la intervencion y con una duracion inferior a 24 horas.

Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea nueva que cumple el criterio C.

B. Se ha realizado un procedimiento endoarterial intracraneal'.

C. La causalidad queda demostrada por al menos tres de las siguientes caracteristicas:
1. La cefalea se ha desarrollado dentro de la semana siguiente al procedimiento.
2. La cefalea ha remitido dentro del mes siguiente al procedimiento.
3. La cefalea es o bien bilateral o bien ipsilateral al procedimiento.
4. La cefalea presenta al menos uno de los siguientes grupos de caracteristicas:

a) Grave, de inicio brusco segundos después del procedimiento con una duracion <1 hora.
b) De moderada a grave, se desarrolla horas después del procedimiento con una duracion
>24 horas.
c) Se presenta en pacientes con 1. Migraiia, y muestra caracteristicas de 1.1 Migraiia sin
aura o de 1.2 Migrafia con aura.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-III®.

Notas:

3. La cefalea presenta al menos uno de los siguientes grupos de caracteristicas':
a) Aparece durante la inyeccion de contraste y se prolonga durante <1 hora.
b) Aparece pocas horas después de la angiografia y se prolonga >24 horas.
c) Se presenta en pacientes con 1. Migraiia, y muestra caracteristicas de 1.1 Migraiia sin
aura o de 1.2 Migraria con aura.
D. Sin mejor explicacion por otro diagnostico de la ICHD-III.

1. Por ejemplo, angioplastia, embolizacion o implantacion de stent.
2. Existen tres subformas reconocidas (pero no clasificadas por separado) de la 6.7.1 Cefalea atribuida
a procedimiento endoarterial intracraneal:
a) Una subforma muy especifica que se registra después de inflar el balon o de la embolizacion de
una anomalia arteriovenosa o aneurisma: dolor grave localizado conforme a la arteria afectada,
que se desarrolla segundos después del procedimiento y desaparece con rapidez.
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b) Cefalea que aparece entre varias horas y un dia después del procedimiento y se prolonga pocos
dias.

c) Una crisis migrafiosa en persona con 1. Migraiia que se desencadena por el procedimiento
endoarterial intracraneal; a veces le sucede una cefalea intermitente recurrente durante varias
semanas (en estos casos, el paciente deberia recibir ambos diagnosticos: el tipo o subtipo
correspondiente de 1. Migraiia y 6.7.1 Cefalea atribuida a procedimiento endoarterial
intracraneal).

3. Se han descartado la diseccion arterial y la ruptura arterial con las exploraciones complementarias
pertinentes.

6.7.2 Cefalea por angiografia
Descripcion: Cefalea causada directamente por angiografia cerebral.
Criterios de diagndstico:

A. Cualquier cefalea nueva que cumple el criterio C.
B. Se ha realizado una angiografia intraarterial carotidea o vertebral.
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La cefalea se ha desarrollado durante o dentro de las primeras 24 horas después de la
angiografia.
2. La cefalea remite dentro de las 72 horas siguientes a la angiografia.

Nota:

1. Existen tres subformas reconocidas (pero no clasificadas por separado) de la 6.7.2 Cefalea

atribuida a procedimiento endoarterial intracraneal:

a) Tiene lugar durante la angiografia y guarda una relacién estrecha con la inyeccion de
contraste.

b) Tiene lugar después, pero dentro de las primeras 24 horas
(ambas subformas son mas frecuentes en pacientes con antecedentes de cefalea primaria, pero
son versiones diferentes en caracter respecto a la cefalea primaria).

¢) Una crisis migrafiosa en persona con 1. Migraiia que se desencadena por la angiografia (en
estos casos, el paciente deberia recibir ambos diagnosticos: el tipo o subtipo correspondiente
de 1. Migraiia'y 6.7.2 Cefalea por angiografia).

Comentario: La angiografia con contraste estd contraindicada en pacientes que padezcan cualquier
subforma de 1.2.3 Migraiia hemipléjica, pues podria desencadenar una crisis letal, con hemiplejia
prolongada y coma.

6.7.3 Cefalea atribuida a sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible (SVCR)

6.7.3.1 Cefalea aguda atribuida a sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible (SVCR)
Descripcion: Cefalea causada por sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible (SVCR),
tipicamente en trueno, recurrente durante una o dos semanas, y que suele desencadenarse a
consecuencia de actividad sexual, esfuerzo, maniobras de Valsalva y/o emocion. La cefalea puede ser
el tnico sintoma del SVCR o presentarse como sintoma de aviso anterior a un ictus hemorragico o
isquémico.

Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea nueva que cumple el criterio C.
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B. Se ha diagnosticado sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible (SVCR).
C. La causalidad queda demostrada mediante uno de los siguientes, o ambos:

1. La cefalea, con o sin déficits focales y/o crisis epilépticas, ha conducido a una angiografia (con
imagen arrosariada) y al diagndstico de SVCR.
2. La cefalea presenta una o mas de las caracteristicas siguientes:
a) Inicio en trueno.
b) Desencadenada por actividad sexual, esfuerzo, maniobras de Valsalva, emocion, el baiio
y/o la ducha.
¢) Se mantiene o recurre <1 mes después del inicio y no aparece ninguna cefalea nueva
significativa después de >1 mes.
D. Cualquiera de los siguientes:
1. La cefalea ha remitido en un periodo de tres meses después de su inicio.
2. La cefalea atin no ha remitido, pero no han pasado todavia tres meses desde su inicio.
E. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-III'.

Nota:

1. Se ha descartado la hemorragia subaracnoidea aneurismatica con las exploraciones complementarias
pertinentes.

Comentarios: El sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible (SVCR) es una dolencia poco
estudiada, caracterizada clinicamente por la presencia de cefalea intensa y difusa tipicamente en trueno
que imita la hemorragia subaracnoidea aneurismatica.

EL SVCR es la causa mas frecuente de cefalea en trueno que recurre durante unos dias o meses. La
6.7.3 Cefalea atribuida a sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible podria, en ocasiones,
aparecer de otras maneras: en rapida progresion durante horas, o mas despacio durante dias.

Una gran serie de pacientes con SVCR confirmado han demostrado que en hasta un 75% la cefalea
era el Ginico sintoma de esta patologia, si bien puede asociarse a signos neurologicos focales fluctuantes
y, en ocasiones, a crisis epilépticas. La 6.7.3.1 Cefalea atribuida a sindrome de vasoconstriccion
cerebral reversible puede presentarse como sintoma de aviso anterior a un ictus hemorragico o
isquémico. Existe una minoria de casos de SVCR sin cefalea.

La angiografia en el SVCR es patoldgica por definicion, con segmentos arteriales dilatados
alternando con constricciones (patron arrosariado). Sin embargo, la angiografia por RM, TAC y
cateterismo puede ser normal durante la primera semana después del inicio de los sintomas. Los
pacientes con cefalea en trueno recurrente y cuya angiografia no muestre hallazgos patologicos, pero si
cumplan otros criterios del SVCR, deberian clasificarse como 6.7.3.2 Cefalea probablemente atribuida
a sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible. La RM cerebral es patologica en un 30% y un 80%
de los casos, con varios patrones de lesiones, entre las que se incluyen las hemorragias intracraneales
(hemorragia subaracnoidea de la convexidad, intracerebral o subdural), infartos cerebrales y/o edema
cerebral compatible con el "sindrome de encefalopatia posterior reversible".

Al menos la mitad de los casos de SVCR son secundarios, sobre todo postparto y/o por la
exposicion a sustancias vasoactivas tales como drogas ilicitas, simpaticomiméticos y serotoninérgicos.
Se trata de una dolencia de resolucion espontanea en un periodo de uno a tres meses, con remision de
la cefalea y desaparicion de las alteraciones arteriales (de ahi que se considere "reversible"). No
obstante, los ictus causados por SVCR pueden producir deterioro permanente.

6.7.3.2 Cefalea aguda probablemente atribuida a sindrome de vasoconstriccion cerebral
reversible (SVCR)

Descripcion: Cefalea tipica del sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible (SVCR), esto es, en
trueno y recurrente durante una a dos semanas, desencadenada por actividad sexual, esfuerzo,
maniobras de Valsalva y/o emocidn, pero sin hallazgos de las alteraciones arteriales intracraneales
propias del SVCR en los estudios angiograficos.
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Criterios de diagndstico:

A. Cualquier cefalea nueva que cumple el criterio C.
B. Se sospecha sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible (SVCR), pero la angiografia
cerebral no presenta hallazgos patologicos.
C. Las probabilidades de causalidad quedan demostradas mediante todos criterios siguientes:
1. Al menos dos cefaleas en un mes, con todas de las siguientes tres caracteristicas:
a) Inicio en trueno, alcanza su punto maximo en <1 minuto.
b) Intensidad grave.
¢) Duracion de >5 minutos.
2. Al menos una cefalea en trueno se ha desencadenado por uno de los siguientes:
a) Actividad sexual (de manera previa o simultanea al orgasmo).
b) Esfuerzo.
¢) Maniobras de Valsalva.
d) Emocion.
e) Elbao y/o la ducha.
f) Flexion del tronco.
3. No aparece ninguna cefalea en trueno u otra cefalea significativa >1 mes después del inicio.
D. Cualquiera de los siguientes:
1. La cefalea ha remitido en un periodo de tres meses después de su inicio.
2. La cefalea atin no ha remitido, pero no han pasado todavia tres meses desde su inicio.
E. No atribuible a otro diagndstico de la ICHD-III'.

Nota:

1. Se ha descartado la hemorragia subaracnoidea aneurismatica con las exploraciones
complementarias pertinentes.

Comentario.: La ICHD-III no suele proponer criterios para cefaleas secundarias probables. No obstante,
puede ser dificil demostrar las anomalias arteriales del sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible
(SVCR). La detecciéon de algunos casos de SVCR precisa que se repitan los angioTAC o
angiorresonancias dos o tres semanas después del inicio de la cefalea, y otros necesitan una angiografia
invasiva convencional. Los pacientes deberian recibir el diagnostico de 6.7.3.2 Cefalea probablemente
atribuida a sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible si presentan cefaleas recurrentes en trueno
tipicas del SVCR durante un periodo inferior a un mes, la angiografia cerebral inicial fue sin hallazgos y
se ha descartado otro motivo desencadenante de cefalea con los estudios complementarios pertinentes.

6.7.3.3 Cefalea persistente atribuida a sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible previo
(SVCR)

Descripcion: Cefalea causada por sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible (SVCR) que persiste
mas de tres meses desde el inicio.

Criterios de diagnostico:

A. Cefalea diagnosticada con anterioridad como 6.7.3.1 Cefalea aguda atribuida a sindrome de
vasoconstriccion cerebral reversible (SVCR) y que cumple el criterio C.

B. Normalizacion de las arterias cerebrales demostrada de manera indirecta o directa por angiografia
de seguimiento dentro de los tres meses posteriores al inicio del SVCR.

C. La cefalea persiste >3 meses después de su inicio.

D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

Comentario: Unos pocos estudios han dejado constancia de cefaleas que cumplen los criterios de la
6.7.3.3 Cefalea persistente atribuida a sindrome de vasoconstriccion cerebral reversible previo. Son
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necesarios mas estudios para averiguar los factores de riesgo para dicha cefalea persistente; podrian
influir los antecedentes de 1. Migraiia, asi como los de ansiedad/depresion.

6.7.4 Cefalea atribuida a diseccion arterial intracraneal

Descripcion: Cefalea causada por diseccion arterial intracraneal. La localizacion del dolor es sobre todo
unilateral, ipsilateral al vaso seccionado y presenta un inicio brusco (incluso en trueno). Puede
permanecer aislada o presentarse como sintoma de aviso previo a una hemorragia subaracnoidea o un

ictus.

Criterios de diagnostico:

D.

Cualquier cefalea nueva que cumple el criterio C.
Se ha diagnosticado una diseccion arterial intracraneal.
La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicion de la cefalea guarda una estrecha relacion temporal con otros sintomas y signos
de aneurisma sacular no roto, o ha conducido a su diagndstico.
2. La cefalea se resuelve dentro del mes siguiente su inicio.
3. La cefalea presenta una de las caracteristicas siguientes, o ambas:
a) Inicio repentino o en trueno.
b) Intensidad grave.
4. La cefalea es unilateral e ipsilateral a la diseccion.
No atribuible a otro diagndstico de la ICHD-IIIL

Comentarios: La diseccion puede involucrar cualquier arteria intracraneal y puede provocar una
hemorragia subaracnoidea, infartos isquémicos, compresion de las estructuras adyacentes o, con menor
frecuenta, una hemorragia intracerebral. La diseccion arterial intracraneal es mas frecuente que la
diseccion arterial cervical en pacientes de origen asiatico.

El sintoma inicial tipico es la cefalea aguda, que puede ser el unico sintoma de esta patologia.

6.8 Cefalea y/o aura de tipo migraiioso atribuida a vasculopatia intracraneal

cronica

6.8.1 Cefalea atribuida a arteriopatia cerebral autosomica dominante con infartos subcorticales y

leucoencefalopatia (CADASIL)

Descripcion: Cefalea cuyos episodios recurrentes imitan la 1.2 Migraiia con aura, salvo por una
frecuencia inusual de aura prolongada, causada por arteriopatia cerebral autosomica dominante con
infartos subcorticales y leucoencefalopatia (CADASIL). Comparte cuadro clinico con la CADASIL o
es, a menudo, el sintoma de presentacion.

Criterios de diagnostico:

A.

B.

Crisis migrafosas recurrentes con aura tipica, hemipléjica o prolongada que cumplen el criterio

C.

Se ha demostrado arteriopatia cerebral autosomica dominante con infartos subcorticales y
leucoencefalopatia (CADASIL)'.

Cualquiera de las caracteristicas siguientes:

1. La migrafia con aura ha sido el primer sintoma de la CADASIL.

2. Las crisis migrafiosas con aura mejoran o cesan cuando aparecen o empeoran otros signos de
CADASIL (p. ¢j., ictus isquémico, alteraciones del estado animico y/o disfuncion cognitiva).
No atribuible a otro diagndstico de la ICHD-III.
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Nota:

1. Para el diagnostico se realiza un cribado de mutaciones del gen NOTCH3 mediante una biopsia
cutanea sencilla con inmunotincion de los anticuerpos NOTCH3, o con microscopia electronica para
valorar el material granuloso osmiofilico (GOM) extracelular dentro del medio arterial.

Comentarios: La CADASIL es una patologia autosomica dominante, con algunos casos esporadicos, en
la que participan las células musculares lisas de la capa media de las pequefas arterias cerebrales. Su
causa son las mutaciones en el gen NOTCH3.

La CADASIL se caracteriza clinicamente por pequefios infartos profundos, demencia subcortical,
alteraciones del estado de 4nimo y, en un tercio de los casos, por crisis tipicas de la 1.2 Migraiia con
aura salvo por una frecuencia inusual de aura prolongada. En estos casos, suele ser el sintoma inicial de
la patologia, con una aparicion a la edad media de 30 afios, unos 15 afios antes de los ictus isquémicos y
unos 20-30 afios antes de la muerte.

La RM es siempre patologica, con cambios marcados en sustancia blanca en las secuencias
potenciadas en T2.

6.8.2 Cefalea atribuida a encefalopatia mitocondrial, acidosis ldctica y episodios de pseudoictus
(MELAS)

Descripcion: Cefalea que es o bien recurrente en crisis de tipo migrafioso o un sintoma de presentacion
de episodios de pseudoictus, causada por y asociada al resto del cuadro clinico de la encefalopatia
mitocondrial, acidosis lactica y episodios de pseudoictus (MELAS).

Criterios de diagndstico:

A. Cefalea recurrente que cumple el criterio C.
B. Se ha demostrado una anomalia genética mitocondrial asociada a encefalopatia mitocondrial,
acidosis lactica y episodios de pseudoictus (MELAS).
C. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
1. Crisis recurrentes de migrafa con o sin aura.
2. Cefalea aguda que antecede a o cursa con déficits neurolégicos focales y/o crisis epilépticas.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

Comentarios: La encefalopatia mitocondrial, acidosis lactica y episodios de pseudoictus (MELAS) es
un trastorno genético mitocondrial heterogéneo con un fenotipo clinico variable que incluye signos de
afectacion del sistema nervioso central (crisis epilépticas, hemiparesia, hemianopsia, ceguera cortical,
hipoacusia neurosensorial y vomitos episddicos). La cefalea es habitual en los casos de MELAS, tanto
como crisis recurrentes de tipo migrafioso o como sintoma inicial de los pseudoictus.

La gran frecuencia de episodios de tipo migrafoso en el MELAS ha conducido a la hipétesis de que
las mutaciones mitocondriales podrian desempefiar un papel relevante en la migrafia con aura, aunque
la mutacion 3243 no se ha detectado en dos grupos de pacientes con 1.2 Migraria con aura. Puede ser
que otras mutaciones desconocidas hasta el momento intervengan tanto en la migrafla como en los
ictus isquémicos, ya que las crisis migrafiosas, en su mayoria con aura, también se manifiestan en otras
enfermedades mitocondriales.

6.8.3 Cefalea atribuida a angiopatia de moyamoya

Descripcion: Cefalea cronica recurrente que puede ser de tipo migrafioso causada por y asociada al
resto del cuadro clinico de la angiopatia de moyamoya.

Criterios de diagndstico:

A. Cefalea recurrente que cumple el criterio C.
B. Hallazgos de angiopatia de moyamoya en las pruebas de neurodiagnéstico por la imagen.
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C. La causalidad queda demostrada por las dos caracteristicas siguientes:

1. La aparicion de la cefalea guarda una estrecha relacion temporal con otros sintomas y/o
signos y/o hallazgos en las pruebas de diagnéstico por la imagen de angiopatia de
moyamoya, o ha conducido a su diagnostico.

2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:

a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultdneamente con otros sintomas o
signos clinicos o radiologicos de agravamiento de la angiopatia de moyamoya.
b) La cefalea se ha aliviado de manera significativa después de revascularizacion
quirtrgica.
D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL

Comentarios: La angiopatia de moyamoya se caracteriza por una estenosis bilateral progresiva y una
oclusion de la porcion intracraneal de la cardtida interna y de las arterias cerebral media y anterior. Se
han identificado y localizado varios genes sensibles para la angiopatia de moyamoya. En algunos
paciente la angiopatia de moyamoya cursa con otros trastornos (entre otros anemia drepanocitica,
sindrome de Down y radioterapia) y se denomina sindrome de moyamoya.

La angiopatia de moyamoya suele aparecer en la segunda infancia o durante la adolescencia con ictus
isquémico o hemorragico que puede ocasionar cefalea. Aparte de estas complicaciones vasculares
agudas, la cefalea es muy frecuente tanto en niflos como en adultos con angiopatia de moyamoya, con
un fenotipo que suele parecerse al de la 1.1 Migraiia sin aura, 1.2 Migrafia con aura, 1.2.3 Migraiia
hemipléjica o 2. Cefalea de tipo tensional; los episodios de cefalea en racimos apenas se han registrado.

La revascularizacion quirargica tiene distintos efectos en la cefalea de la angiopatia de moyamoya,
con una mejora en algunos pacientes, con persistencia en otros, y con un primer episodio de la cefalea
en el postoperatorio para otros.

6.8.4 Aura de tipo migrafioso atribuida a angiopatia amiloide cerebral

Descripcion Crisis de tipo migrafioso de aparicion tardia sin cefalea o con cefalea leve también
denominadas "crisis amiloides", causadas por y asociadas con el resto del cuadro clinico de la angiopatia
amiloide cerebral, por lo general dentro del contexto de una hemorragia subaracnoidea de la convexidad.

Criterios de diagndstico:

A.  Crisis nuevas de aura de tipo migrafioso, sin cefalea o con cefalea leve, que cumplen el criterio C.
B. La presencia de angiopatia amiloide cerebral se ha demostrado con pruebas de neurodiagnéstico
por la imagen o biopsia cerebral.
C. La causalidad queda demostrada mediante uno o mas de los siguientes:
1. La aparicion del aura guarda una estrecha relacion temporal con otros sintomas y/o signos de
angiopatia amiloide cerebral, o ha conducido a su diagndstico.
2. El aura ha empeorado de manera significativa simultaneamente con otros sintomas o signos
radiolégicos del agravamiento de la angiopatia amiloide cerebral.
3. Aparicion después de los 50 afios de edad.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-III'.

Nota:
1. Las secuencias en RM sensibles para la caracterizacion del flujo sanguineo son importantes para

diagnosticar la angiopatia amiloide cerebral, y deberian llevarse a cabo en otros los pacientes con
aura migrafiosa de aparicion tardia.

Comentarios: La angiopatia amiloide cerebral es una microangiopatia asociada a un deposito de
amiloide gradual en las parecer de los vasos corticales y leptomeningeos. Las formas esporadicas son
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mas habituales que las familiares hereditarias.

La angiopatia amiloide cerebral es una causa importante de hemorragia intracerebral lobular
sintomatica, episodios focales neuroldgicos transitorios en los ancianos y deterioro cognitivo. Los
episodios focales neurologicos transitorios comprenden tanto los sintomas neuroldgicos positivos de tipo
aura migrafiosa (parestesias diseminadas y/o fendmenos visuales positivos) como los negativos de tipo
AIT, y pueden ocasionarse por siderosis cortical superficial o por hemorragia subaracnoidea de la
convexidad. Estos episodios se asocian a un alto riesgo de hemorragia cerebral sintomatica precoz.

6.8.5. Cefalea atribuida a sindrome de vasculopatia retiniana con leucodistrofia cerebral y
manifestaciones sistémicas (RVCLSM)

Descripcion: Cefalea que recurre en crisis de tipo migrafioso, en su mayoria sin aura, causada por el
sindrome de vasculopatia retiniana con leucodistrofia cerebral y manifestaciones sistémicas
(RVCLSM). Comparte cuadro clinico con el SVCLSM o es, a menudo, el sintoma de presentacion.

Criterios de diagnostico:

A. Crisis migrafiosas recurrentes con o sin aura que cumplen el criterio C.

B. Se ha demostrado el sindrome de vasculopatia retiniana con leucodistrofia cerebral y
manifestaciones sistémicas (RVCLSM)'.

C. Las crisis de tipo migrafioso son secundarias a y forman parte del cuadro clinico del sindrome.

D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-III.

Nota:

1. El diagnostico se establece con pruebas genéticas de mutaciones de TREX].

Comentario: El sindrome de vasculopatia retiniana con leucodistrofia cerebral y manifestaciones
sistémicas (RVCLSM) es una microangiopatia sistémica autosomica dominante causada por la
mutacion en el extremo C con desplazamiento del marco de lectura en el TREX]. Se caracteriza por
déficits neurologicos focales, deterioro cognitivo, trastornos psiquiatricos, crisis epilépticas, varias
manifestaciones sistémicas y, al menos en la mitad de los casos, por crisis de tipo migrafioso. Otros
signos clinicos son problemas visuales derivados de la retinopatia vascular, deterioro neurologico y
muerte precoz debida a la potenciacién gradual de las lesiones de la sustancia blanca cerebral. El
espectro clinico abarca también la afectacion hepatica y renal, la anemia a veces asociada a hemorragia
gastrointestinal y la hipertension. En los pacientes jovenes, cuya RM sea normal, los sintomas clinicos
son un fenomeno de Raynaud leve (54%), migrafia (sobre todo sin aura: 42%) y trastornos
psiquiatricos (23%). Para estos casos, el diagnostico debe sospecharse a raiz de los antecedentes
familiares.

6.8.6  Cefalea atribuida a otra vasculopatia intracraneal cronica

Descripcion: Crisis migrafiosas con o sin aura causadas por y cursando como parte del cuadro clinico de
una vasculopatia intracraneal cronica genética o no genética diferente de las descritas con anterioridad.

Criterios de diagnostico:

Crisis migrafiosas recurrentes con o sin aura que cumplen el criterio C.

Se ha demostrado la existencia de una vasculopatia intracraneal cronica genética o no genética.

Las crisis de tipo migrafioso son secundarias a y forman parte del cuadro clinico de la vasculopatia
intracraneal cronica.

Qw>
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D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-III

Comentarios: Las crisis de tipo migrafioso recurrentes se han descrito como parte del cuadro clinico de
la hemiparesia infantil hereditaria, tortuosidad arteriolar retiniana y leucoencefalopatia (HIHRATL)
autosdmica dominante, un trastorno ocasionado por mutaciones del COL4A41. Solo se han publicado
unos pocos casos de familias con esta patologia. Debido al resto de sintomas graves, estas crisis de tipo
migrafioso de la HTHRATL no se han estudiado de manera sistematica, pero parecen imitar las de la 1.2
Migraiia con aura.

El resto de vasculopatias intracraneales cronicas genéticas o no genéticas poco frecuentes también
pueden potencialmente causar crisis de tipo migrafoso.

6.9 Cefalea atribuida a apoplejia hipofisaria

Descripcion: Cefalea causada por apoplejia hipofisaria, en general con inicio repentino (incluso en
trueno) e intensidad grave, y acompafiada desde el inicio o posteriormente de sintomas visuales y/o
insuficiencia adenohipofisaria.

Criterios de diagndstico:
Cualquier cefalea nueva que cumple el criterio C.

Se ha diagnosticado apoplejia hipofisaria hemorragica aguda.
La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:

0w

1. La aparicién de la cefalea guarda una estrecha relacién temporal con otros sintomas y/o
signos de apoplejia hipofisaria, o ha conducido al diagnéstico de apoplejia hipofisaria.
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultineamente con otros sintomas
y/o signos clinicos de apoplejia hipofisaria.
b) La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultineamente con otros sintomas
y/o signos clinicos de mejoria de la apoplejia hipofisaria.
3. La cefalea es intensa y de inicio repentino o en trueno.
D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL

Comentarios: El sindrome de la apoplejia hipofisaria es una patologia poco frecuente, aguda y
potencialmente mortal. Es una de las causas de hemorragia subaracnoidea no aneurismatica.

Es también una de las causas de cefalea en trueno. La mayoria de los casos corresponden al debut de
un macroadenoma hipofisario no funcionante de rapido crecimiento debido a hemorragia o ictus.

La RM es mas sensible que el TAC para detectar una patologia intraselar.
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7. Cefalea atribuida a trastorno intracraneal no vascular

7.1 Cefalea atribuida a hipertension del liquido cefalorraquideo (LCR)
7.1.1 Cefalea atribuida a hipertension intracraneal idiopatica
7.12 Cefalea atribuida a hipertension intracraneal secundaria a trastornos metabolicos, toxicos
u hormonales
7.1.3 Cefalea atribuida a hipertension intracraneal secundaria a trastorno cromosémico
7.1.4 Cefalea atribuida a hipertension intracraneal secundaria a hidrocefalia
7.2 Cefalea atribuida a hipotension del liquido cefalorraquideo (LCR)
7.2.1 Cefalea tras puncion dural
723 Cefalea por fistula del liquido cefalorraquideo (LCR)
7.2.4 Cefalea atribuida a hipotension intracraneal espontanea
7.3 Cefalea atribuida a enfermedad intracraneal inflamatoria no infecciosa
7.3.1 Cefalea atribuida a neurosarcoidosis
732 Cefalea atribuida a meningitis aséptica (no infecciosa)
7.3.3 Cefalea atribuida a otra enfermedad intracraneal no infecciosa
73.4 Cefalea atribuida a hipofisitis linfocitica
7.3.5 Sindrome de cefalea y déficits neurologicos transitorios con linfocitosis del liquido
cefalorraquideo (HaNDL)
7.4 Cefalea atribuida a neoplasia intracraneal
7.4.1 Cefalea atribuida a neoplasia intracraneal
7.4.1.1 Cefalea atribuida a quiste coloide del tercer ventriculo
7.4.2 Cefalea atribuida a meningitis carcinomatosa
743 Cefalea atribuida a hipersecrecion o hiposecrecion hipofisaria o hipotalamica
7.5 Cefalea atribuida a inyeccion intratecal
7.6 Cefalea atribuida a crisis epiléptica
7.6.1 Cefalea comicial
7.6.2 Cefalea postcomicial
7.7 Cefalea atribuida a malformacion de Chiari de tipo I (MC-I)
7.8 Cefalea atribuida a otro trastorno intracraneal no vascular

Comentario general

(Cefalea primaria, secundaria o ambas? Las normas generales de atribucion a otro diagnostico se
aplican a la 7. Cefalea atribuida a trastorno intracraneal no vascular.

1. En caso de que la primera aparicion de una nueva cefalea guarde una estrecha relacion temporal
con un trastorno intracraneal no vascular, la cefalea se clasifica como secundaria atribuida a
dicho trastorno. Esto también se aplica cuando la nueva cefalea presenta las caracteristicas de
cualquiera de las cefaleas primarias clasificadas en la Parte I de la ICHD-III.

2. En caso de que el empeoramiento significativo (que por lo general significa un aumento de
como minimo el doble respecto a la frecuencia o gravedad) o la cronificacion de una cefalea
preexistente con las caracteristicas de una cefalea primaria guarde una estrecha relacion
temporal con un trastorno intracraneal no vascular, se deberian asignar tanto el diagnostico
inicial como el de 7. Cefalea atribuida a trastorno intracraneal no vascular (o uno de sus tipos
o subtipos), siempre y cuando existan pruebas fehacientes de que este trastorno pueda ocasionar
cefalea.

Introduccion
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Este capitulo recoge las cefaleas por cambios en la presion intracraneal. Tanto la hipertension como la
hipotension del liquido cefalorraquideo (LCR) pueden provocar cefalea. Otras causas de cefalea aqui
contempladas son enfermedades inflamatorias no infecciosas, neoplasia intracraneal, epilepsia,
patologias singulares tales como inyecciones intratecales o malformacion de Chiari tipo I, y otros
trastornos intracraneales no vasculares.

En comparacion con las cefaleas primarias, hay pocos estudios epidemioldgicos sobre estos tipos de
cefaleas. Los ensayos controlados sobre tratamientos son casi inexistentes.

Para las cefaleas atribuidas a los trastornos intracraneales no vasculares aqui registradas, los
criterios de diagnoéstico deberian ser los siguientes:

Cefalea que cumple el criterio C.
Se ha diagnosticado un trastorno intracraneal no vascular documentado como causante de cefalea.
La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con el inicio del trastorno
intracraneal no vascular, o condujo a su descubrimiento.
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultineamente con el agravamiento
del trastorno intracraneal no vascular.
b) La cefalea ha se ha aliviado de manera significativa simultaneamente con la mejoria del
trastorno intracraneal no vascular.
3. La cefalea presenta las caracteristicas tipicas del trastorno intracraneal no vascular.
4. Existen otras pruebas que demuestran la causalidad.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIIL

QOw>

La cefalea que persiste durante mas de un mes tras un tratamiento eficaz o tras la resolucion
espontinea del trastorno intracraneal normalmente tiene otros mecanismos. La cefalea que persiste
durante mas de tres meses tras el tratamiento o la remision del trastorno intracraneal se define en el
Apéndice para fines de investigacion. Dichas cefaleas existen, pero no se han estudiado lo suficiente y
las entradas en el Apéndice pretenden estimular una investigacion mas profunda sobre estas cefaleas y
sus mecanismos.

7.1 Cefalea atribuida a hipertension del liquido cefalorraquideo (LCR)

Clasificado en otro lugar: La cefalea por aumento de la presion intracraneal o hidrocefalia secundaria a
neoplasia intracraneal se clasifica como 7.4.1 Cefalea atribuida a neoplasia intracraneal.

Descripcion: Cefalea causada por aumento de la presion del liquido cefalorraquideo (LCR),
normalmente acompafada de otros sintomas o signos clinicos de hipertension intracraneal.

Criterios de diagndstico:

A. Cefalea nueva o agravamiento significativo' de una cefalea preexistente que cumple el criterio C.
B. Se ha diagnosticado hipertension intracraneal que presenta ambas caracteristicas:
1. La presion del liquido cefalorraquideo (LCR) supera los 250 mm LCR (o 280 mm LCR en
nifos obesos)’.
2. Composicién normal del LCR.
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con la hipertension craneal, o condujo
a su descubrimiento.
2. La cefalea se alivia al reducir la hipertension intracraneal.
3. Papiledema.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-III>.

Notas:
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1. El "agravamiento significativo" implica un aumento de como minimo el doble respecto a la
frecuencia y/o gravedad confirme a la norma general de distincion entre cefaleas secundarias y
primarias.

2. A efectos de diagnostico, la presion del LCR deberia calcularse en ausencia de tratamiento para
reducir la presion intracraneal. La presion del LCR puede medirse con una puncion lumbar en
decubito lateral sin sedacion o con epidural con monitorizacién intraventricular. Dado que la
presion del LCR oscila durante el dia, es probable que una inica medicion no sea indicativa de la
presion del LCR media durante 24 horas: en los casos de diagnostico dudoso puede ser preciso
realizar una monitorizacion prolongada de la presion lumbar o intraventricular.

3. Se ha descartado una neoplasia intracraneal.

Comentario: La 7.1 Cefalea atribuida a hipertension del liquido cefalorraquideo (LCR) es un tipo de
cefalea. Si se alcanza un diagnostico este debe ser temporal hasta que se confirme la causa del aumento
de la presion del LCR; la cefalea tiene entonces que clasificarse conforme al subtipo correspondiente.

7.1.1 Cefalea atribuida a hipertension intracraneal idiopatica

Términos utilizados con anterioridad: Cefalea atribuida a hipertension intracraneal benigna;
pseudotumor cerebral; hydrops meningeo; meningitis serosa.

Descripcion: Cefalea nueva o agravamiento significativo de una cefalea preexistente causada por y que
cursa con otros sintomas y/o signos clinicos o de neuroimagen para hipertension intracraneal
idiopatica, con un cuadro clinico sugestivo de hipertension intracraneal idiopatica.

Criterios de diagnostico:

A. Cefalea nueva o agravamiento significativo' de una cefalea preexistente que cumple el criterio C.
B. Las dos caracteristicas siguientes:
1. Se ha diagnosticado hipertension intracraneal idiopatica®.
2. La presion del liquido cefalorraquideo (LCR) supera los 250 mm LCR (o 280 mm LCR en
nifios obesos)>.
C. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
1. La aparicion de la cefalea o su agravamiento significativo' guarda una relacién temporal con
la hipertension intracraneal idiopatica, o condujo a su descubrimiento.
2. La cefalea presenta una de las caracteristicas siguientes, o ambas:
a) Acufeno pulsatil.
b) Papiledema*.
D. No atribuible a otro diagnostico de la I[CHD-III>S.

Notas:

1. El "agravamiento significativo" implica un aumento de como minimo el doble respecto a la
frecuencia y/o gravedad confirme a la norma general de distincion entre cefaleas secundarias y
primarias.

2. Se recomienda un diagnostico cauteloso de la hipertension intracraneal idiopatica en pacientes con
trastornos del estado mental.

3. A efectos de diagnostico, la presion del LCR deberia calcularse en ausencia de tratamiento para
reducir la presion intracraneal. La presion del LCR puede medirse con una puncién lumbar en
decubito lateral sin sedacion o con epidural con monitorizacion intraventricular. Dado que la presion
del LCR oscila durante el dia, es probable que una tinica medicion no sea indicativa de la presion del
LCR media durante 24 horas: en los casos de diagnostico dudoso puede ser preciso realizar una
monitorizacion prolongada de la presion lumbar o intraventricular.

4. Se debe diferenciar el papiledema de los pseudopapiledemas o de los edemas de papila. La mayoria
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de los pacientes con hipertension intracraneal idiopatica presentan papiledema; se recomienda un
diagnostico cauteloso de hipertension intracraneal idiopatica en caso de que no se detecte este
sintoma.

5. La 7.1 Cefalea atribuida a hipertension intracraneal idiopdtica puede imitar las cefaleas primarias,
sobre todo la 1.3 Migraiia cronica y la 2.3 Cefalea de tipo tensional; por otra parte, estas patologias
son normalmente concomitantes a la hipertension intracraneal idiopatica.

6. Se deberia excluir la 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos en pacientes sin papiledema, paralisis
ocular por lesion del nervio motor ocular externo o los signos tipicos de hipertension intracraneal
idiopatica en las pruebas de neurodiagnéstico por la imagen.

Comentarios: La hipertension intracraneal idiopatica suele presentarse en mujeres obesas de edad fértil
(que son también las mas propensas a recibir un diagnostico erréneo de hipertension intracraneal
idiopatica).

La 7.1.1 Cefalea atribuida a hipertension intracraneal idiopdtica no posee caracteristicas especificas,
y suele parecerse a la Migraiia o a la 2. Cefalea de tipo tensional. La frecuencia diaria no es
indispensable para el diagnostico.

El alivio de la cefalea después de la extraccion del liquido cefalorraquideo (LCR) sustenta el
diagnéstico pero no constituye un diagnodstico por si mismo: también puede manifestarse en pacientes
con otros tipos de cefalea (sensibilidad 72% y especificidad 77% para la 7.1.1 Cefalea atribuida a
hipertension intracraneal idiopatica).

Algunos de los hallazgos mediante neurodiagnostico por la imagen que concuerdan con el
diagnéstico de hipertension intracraneal idiopatica son silla turca vacia, distension del espacio
subaracnoideo perioptico, aplanamiento de la esclerética posterior, edema de papila bilateral y estenosis
del seno transverso.

7.1.2  Cefalea atribuida a hipertension intracraneal secundaria a trastornos metabdlicos, toxicos u
hormonales

Clasificado en otro lugar: La cefalea por aumento de la presion intracraneal por traumatismo
craneoencefalico, vasculopatia o infeccion intracraneal se clasifica conforme al trastorno pertinente. La
cefalea por aumento de la presion intracraneal como efecto secundario de medicacion se clasifica como
8.1.10 Cefalea atribuida al uso prolongado de medicamentos no indicados contra la cefalea.

Descripcion: Cefalea causada por hipertension intracraneal secundaria a cualquiera de varios trastornos
sistémicos y que cursa con otros sintomas y/o signos clinicos o de neuroimagen tanto para la
hipertension intracraneal como para el trastorno subyacente que la ocasiona. Suele resolverse tras la
remision del trastorno sistémico.

Criterios de diagndstico:

A. Cefalea que cumple los criterios de la 7.1.1 Cefalea atribuida a hipertension del liquido
cefalorraquideo (LCR) y el criterio C.
B. Se ha atribuido la hipertensién intracraneal a un trastorno metabélico, téxico u hormonal'.
C. Lacausalidad queda demostrada mediante uno de los siguientes, o ambos:
1. La aparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con el aumento de la presion del
LCR, o condujo a su descubrimiento.
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultaneamente con el aumento de la
presion del LCR.
b) La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultineamente con la mejoria de la
presion del LCR.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL
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Nota:

—

. Entre las causas metabdlicas, toxicas u hormonales potencialmente capaces de causar hipertension
intracraneal se incluyen insuficiencia hepatica aguda, insuficiencia renal, hipercapnia, crisis
hipertensiva aguda, sindrome de Reye, flebotrombosis cerebral, insuficiencia cardiaca derecha, una
serie de sustancias (tales como hormona tiroidea como tratamiento sustitutivo en nifios, tretinoina,
retinoides, tetraciclinas y clordecona), toxicidad a la vitamina A y supresion de corticoesteroides.

Comentario: La eliminacion del agente desencadenante o el tratamiento de la patologia subyacente que
la ocasiona podria no ser suficiente para estabilizar la hipertension intracraneal, en cuyo caso suele ser
necesario un tratamiento complementario para aliviar la cefalea y el resto de los sintomas y, sobre todo,
para evitar la pérdida de vision.

7.1.3  Cefalea atribuida a hipertension intracraneal secundaria a trastorno cromosomico

Descripcion: Cefalea nueva o agravamiento significativo de una cefalea preexistente causada por
hipertension intracraneal secundaria a trastorno cromosémico y que cursa con otros sintomas y/o
signos clinicos o de neuroimagen tanto para la hipertension intracraneal como para el trastorno
cromosomico subyacente que la ocasiona.

Criterios de diagnostico:

A. Cefalea nueva o agravamiento significativo' de una cefalea preexistente que cumple los criterios de
la 7.1 Cefalea atribuida a hipertension del liquido cefalorraquideo (LCR) y el criterio C.
B.  Se ha atribuido la hipertension intracraneal a un trastorno cromosdmico’.
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con la hipertension craneal, o condujo
a su descubrimiento.
2. La cefalea se alivia al reducir la hipertension intracraneal.
3. Papiledema.
D. No atribuible a otro diagndstico de la ICHD-IIL

Notas:

1. El "agravamiento significativo" implica un aumento de como minimo el doble respecto a la
frecuencia y/o gravedad confirme a la norma general de distincion entre cefaleas secundarias y
primarias.

2. Entre los trastornos cromosomicos que cursan con la hipertension intracraneal se incluyen el
sindrome de Turner y el sindrome de Down.

7.1.4 Cefalea atribuida a hipertension intracraneal secundaria a hidrocefalia
Descripcion: Cefalea nueva o agravamiento significativo de una cefalea preexistente causada por
hipertension intracraneal secundaria a hidrocefalia y que cursa con otros sintomas y/o signos clinicos de
hipertension del liquido cefalorraquideo o hidrocefalia.
Criterios de diagnostico:

A. Cefalea nueva o agravamiento significativo' de una cefalea preexistente que cumple los criterios de
la 7.1 Cefalea atribuida a hipertension del liquido cefalorraquideo (LCR) y el criterio C.
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B.  Se ha atribuido la hipertension intracraneal a la hidrocefalia.

C. La causalidad queda demostrada mediante uno de los siguientes, o ambos:
1. La aparicion de la cefalea o su agravamiento significativo' guarda una relacion temporal con
el desarrollo o el empeoramiento de la hipertension del LCR, o condujo a su descubrimiento.
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultdneamente con el agravamiento
de la hidrocefalia.
b) La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultdneamente con la mejoria de la
hidrocefalia.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

Nota:

1. El "agravamiento significativo" implica un aumento de como minimo el doble respecto a la
frecuencia y/o gravedad confirme a la norma general de distincion entre cefaleas secundarias y
primarias.

Comentario: La hidrocefalia con presion normal no suele causar cefalea, si bien en ocasiones se han
registrado casos con dolor leve y sordo.

7.2 Cefalea atribuida a hipotension del liquido cefalorraquideo (LCR)

Descripcion: Cefalea ortostatica en presencia de hipotension del liquido cefalorraquideo (LCR) (ya sea
espontanea o secundaria) o de escape de LCR, generalmente acompafiada de dolor cervical, actfenos,
alteraciones auditivas, fotofobia y/o nauseas. Remite tras la vuelta a la normalidad de la presion del
LCR o el sellado de la fuga de LCR.

Criterios de diagnostico:

A.  Cualquier cefalea' que cumple el criterio C.

B. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
1. Hipotension de liquido cefalorraquideo (LCR) (<60 mm LCR).
2. Hallazgos de escape del LCR en las pruebas de diagnostico por la imagen?.

C. La aparicién de la cefalea guarda una relacion temporal con la hipotension del LCR o la pérdida
de LCR, o ha conducido a su diagndstico.

D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-III.

Notas:

1. La 7.2 Cefalea atribuida a hipotension del liquido cefalorraquideo (LCR) suele ser ortostatica,
aunque no siempre. La cefalea que empeora poco después de estar sentado o incorporarse y/o que
mejora tras acostarse suele deberse a hipotension del LCR, pero el diagndstico no debe basarse en
estos criterios.

2. Las pruebas de diagndstico por la imagen que muestran descenso cerebral y realce paquimengingeo,
o de la columna (RM de columna o mielografia con RM, TAC o por sustraccion digital) que
muestran LCR extradural.

3. La prueba de causalidad dependera de la relacion temporal entre el inicio y la presunta causa, junto
con la exclusion de otros diagnosticos.

7.2.1 Cefalea tras puncion dural
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Término utilizado con anterioridad: Cefalea tras puncion lumbar.

Descripcion: Cefalea que se manifiesta dentro de los cinco dias siguientes a una puncion lumbar,
causada por pérdida de liquido cefalorraquideo (LCR) a través de la puncion dural. Suele acompafiarse
de rigidez cervical y/o sintomas auditivos subjetivos. Se resuelve de manera espontanea en un plazo de
dos semanas, o después del sellado de la fuga con un parche epidural autdlogo.

Criterios de diagndstico:

A. Cefalea que cumple los criterios de la 7.2 Cefalea atribuida a hipotension del liquido
cefalorraquideo (LCR) y el criterio C.

Se ha practicado una puncion dural.

La cefalea se desarrolla dentro de los cinco dias siguientes a la puncion dural.

No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL

Sow

Comentario: Recientemente se han demostrado factores de riesgo independientes para 7.2.1 Cefalea tras
puncion dural: sexo femenino, edad entre 31 y 50, antecedentes de 7.2.1 Cefalea tras puncion dural, y la
orientacion del bisel perpendicularmente al eje de la columna durante la puncion dural.

7.2.3  Cefalea por fistula del liquido cefalorraquideo (LCR)

Descripcion: Cefalea ortostatica que se manifiesta después de una intervencion o traumatismo causante
de una pérdida persistente del liquido cefalorraquideo (LCR), con la consiguiente disminucion de la
presion intracraneal. Se resuelve después del sellado de la fuga de LCR.

Criterios de diagnostico:

A. Cefalea que cumple los criterios de la 7.2 Cefalea atribuida a hipotension del liquido
cefalorraquideo (LCR) y el criterio C.

B. Se ha realizado una intervencion o se ha producido un traumatismo conocidos por poder causar
pérdida de LCR persistente (fistula del LCR).

C. Laaparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con la intervencion o el traumatismo.

D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

7.2.4  Cefalea atribuida a hipotension intracraneal espontdnea

Términos utilizados con anterioridad: Cefalea por hipotension espontanea del LCR o hipotension
intracraneal primaria; cefalea por hipotension del LCR; cefalea hipolicuoral.

Descripcion: Cefalea ortostatica causada por hipotension del liquido cefalorraquideo (LCR)
espontanea. Suele acompafarse de rigidez cervical y sintomas auditivos subjetivos. Remite tras la
vuelta a la normalidad de la presion del LCR.

Criterios de diagnostico:

A. Cefalea que cumple los criterios de la 7.2 Cefalea atribuida a hipotension del liquido
cefalorraquideo (LCR) y el criterio C.

B. Ausencia de intervencion o traumatismo conocidos por causar pérdida del LCR'.

C. La aparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con la hipotension del LCR o la pérdida
de LCR, o ha conducido a su diagnostico?.

D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL
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Notas:

1. No se debe diagnosticar 7.2.3 Cefalea atribuida a hipotension intracraneal espontinea en un
paciente al que se haya practicado una puncion dural en el mes previo.

2. La puncion dural para la evaluacion directa de la presion del LCR no es necesaria en pacientes con
RM patoldgicas que muestren, por ejemplo, imagen de realce dural con contraste.

Comentarios: Se ha asociado la pérdida espontanea de LCR con trastornos hereditarios del tejido
conectivo. Se deberian revisar anomalias vasculares y del tejido conectivo en los pacientes con fugas
de LCR.

Si bien existe un claro factor postural en la mayoria de casos de 7.2.3 Cefalea atribuida a hipotension
intracraneal espontdnea, podria no ser tan dramatico ni tan inmediato como en la 7.2.1 Cefalea tras
puncion dural. Por lo tanto, la 7.2.3 Cefalea atribuida a hipotension intracraneal espontdnea puede
presentarse de inmediato o segundos después de incorporarse y remite rapido (en el plazo de un minuto)
al recostarse, con lo que se parece a la 7.2.1 Cefalea tras puncion dural, o puede reaccionar de manera
tardia a los cambios de postura, con un agravamiento minutos u horas después de estar erguido y
mejorar, pero no necesariamente desaparecer, después de minutos u horas tumbado. Durante la
anamnesis deberia dilucidarse la naturaleza ortostatica de la cefalea en el inicio, pues esta caracteristica
podria ser menos evidente con el paso del tiempo.

En aquellos pacientes con cefalea tipicamente ortostatica sin motivo aparente, es razonable la
aplicacion de un parche hematico epidural autdlogo si se ha descartado el sindrome de taquicardia
ortostatica postural. Si bien los parches hematicos epidurales autélogos suelen ser eficaces para el
sellado de fugas de LCR, la reaccion a un parche puede no ser permanente y podrian precisarse dos o
mas parches para conseguir el alivio completo de los sintomas. No obstante, es esperable un nivel
ininterrumpido de mejoria de mas de unos pocos dias. En ocasiones esta mejoria prolongada no se puede
conseguir con parches hematicos epidurales autologos dirigidos (al lado de la fuga) o no dirigidos, y
puede ser precisa una intervencion quirargica.

No queda claro que todos los pacientes con 7.2.3 Cefalea atribuida a hipotension intracraneal
espontdnea tengan una pérdida de LCR activa, a pesar de una historia convincente o signos de
radiodiagnostico compatibles con pérdida de LCR. El trastorno subyacente puede ser un volumen bajo
de LCR. A veces existen antecedentes de incremento banal de presion intracraneal (p. ej., en tos
vigorosa).

Se han descrito casos de cefalea postural de aparicion posterior al coito. Deben clasificarse como
7.2.3. Cefalea atribuida a hipotension intracraneal espontdanea, puesto que probablemente se deban a la
pérdida de LCR.

7.3 Cefalea atribuida a enfermedad intracraneal inflamatoria no infecciosa

Descripcion: Cefalea por enfermedad intracraneal inflamatoria no infecciosa, en general con linfocitosis
en el liquido cefalorraquideo. Se resuelve tras la resolucion de la enfermedad inflamatoria.

Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.
B. Se ha diagnosticado una enfermedad inflamatoria no infecciosa documentada como causante de
cefalea.

C. La causalidad queda demostrada mediante uno o mas de los siguientes:
1. La aparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con el inicio de la enfermedad
inflamatoria no infecciosa.
2. La cefalea ha empeorado de manera significativa simultdneamente con el agravamiento de la
enfermedad inflamatoria no infecciosa.
3. La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultineamente con la mejoria de la
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enfermedad inflamatoria no infecciosa.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

7.3.1 Cefalea atribuida a neurosarcoidosis
Descripcion: Cefalea causada por y asociada otros sintomas y signos clinicos de neurosarcoidosis.
Criterios de diagndstico:

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.
B. Se ha diagnosticado neurosarcoidosis.
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con el inicio de la neurosarcoidosis.
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultdneamente con el agravamiento
de la neurosarcoidosis.
b) La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultdneamente con la mejoria de la
neurosarcoidosis.
3. La cefalea cursa con una o mas paralisis de los pares craneales.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL.

Comentario: Algunas de las manifestaciones de la neurosarcoidosis son la meningitis aséptica, lesiones
de los pares craneales, lesiones ocupantes de espacio en la RM cerebral, lesiones focales inflamatorias
periventriculares y/o lesiones con realce homogéneo en la RM cerebral o de columna, confirmadas
como granulomas no caseificantes por medio de una biopsia.

7.3.2  Cefalea atribuida a meningitis aséptica (no infecciosa)

Descripcion: Cefalea causada por meningitis aséptica asociada a otros sintomas y/o signos clinicos de
irritacion meningea. Se resuelve tras la remision de la meningitis.

Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.
B. Se ha diagnosticado meningitis aséptica por medio de exploracion del liquido cefalorraquideo
(LCR)".
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con el inicio de la meningitis aséptica,
o condujo a su descubrimiento.
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultdneamente con el agravamiento
de la meningitis aséptica.
b) La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultineamente con la mejoria de la
meningitis aséptica.
3. La cefalea esta asociada a otros sintomas y/o signos clinicos de inflamacion meningea, entre
los que se incluyen rigidez cervical (meningismo) y/o fototobia.
D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL

Nota:

1. El analisis del liquido cefalorraquideo de los pacientes con meningitis aséptica muestra pleocitosis
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linfocitaria, proteinas levemente elevadas y glucosa normal en ausencia de organismos infecciosos.

Comentario: La meningitis aséptica podria aparecer tras la exposicion a algunos farmacos, tales como
ibuprofeno u otros AINE, inmunoglobulinas, penicilina o trimetoprim, o a inyecciones y/o insuflaciones
intratecales.

7.3.3 Cefalea atribuida a otra enfermedad intracraneal no infecciosa

Descripcion: Cefalea causada por algln trastorno autoinmune, pero que no suele ser ni el sintoma inicial
ni el mas destacado de dicho trastorno, y asociada a otros sintomas y/o signos clinicos del mismo. Se
resuelve después del tratamiento eficaz del trastorno autoinmune.

Criterios de diagndstico:

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.

B. Se ha diagnosticado una enfermedad inflamatoria no infecciosa', que no se encuentre entre las
descritas arriba, documentada como causante de cefalea

C. La causalidad queda demostrada mediante uno o mas de los siguientes:

1. La aparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con el inicio de la enfermedad
inflamatoria no infecciosa.
2. La cefalea ha empeorado de manera significativa simultineamente con el agravamiento de la
enfermedad inflamatoria no infecciosa.
3. La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultineamente con la mejoria de la
enfermedad inflamatoria no infecciosa.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

Nota:

1. La cefalea puede estar causalmente asociada a, pero no es necesariamente un sintoma inicial ni
dominante de encefalomielitis aguda diseminada, lupus eritematoso sistémico, sindrome de Behget
y otros sindromes autoinmunes sistémicos o focales (p. ¢j., encefalitis limbica).

7.3.4 Cefalea atribuida a hipofisitis linfocitica

Descripcion: Cefalea causada por hipofisitis linfocitica, asociada con un agrandamiento hipofisario y,
en la mitad de los casos, con hiperprolactinemia. Se resuelve después del tratamiento eficaz de la
hipofisitis linfocitica.

Criterios de diagndstico:

Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.

Se ha diagnosticado hipofisitis linfocitica.

La causalidad queda demostrada mediante uno o mas de los siguientes:

1. La aparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con el inicio de la hipofisitis
linfocitica.

2. La cefalea ha empeorado de manera significativa simultineamente con el agravamiento de la
hipofisitis linfocitica.

3. La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultineamente con la mejoria de la
hipofisitis linfocitica.

D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL

Qw>
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Comentarios: La hipofisitis linfocitica esta asociada a un agrandamiento de la hip6fisis y al realce
homogéneo al contraste en la RM cerebral. Se presenta junto con hiperprolactinemia en un 50% de los
casos, o de anticuerpos contra la proteina citosélica en un 20% de los casos.

Este trastorno se desarrolla tipicamente al final del embarazo o durante el periodo postparto, pero
puede ocurrir también en varones.

7.3.5 Sindrome de cefalea y déficits neurolégicos transitorios con linfocitosis del liquido
cefalorraquideo (HaNDL)

Términos utilizados con anterioridad: Migrafia con pleocitosis cerebroespinal; pseudomigrafia con
pleocitosis linfocitaria.

Descripcion: Episodios de cefalea de tipo migrafioso que se prolongan varias horas (por lo general 1-12)
y que cursan con déficits neurologicos entre los que se incluyen hemiparestesia, hemiparesia y/o
disfasia, pero rara vez con sintomas visuales positivos. Existe linfocitosis en el liquido cefalorraquideo.
La resolucion es espontanea en un plazo de tres meses.

Criterios de diagndstico:

A. Episodios de cefalea de tipo migrafioso que cumplen los criterios By C.
B. Las dos caracteristicas siguientes:
1. Se presenta junto con o de manera posterior a la aparicion de al menos uno de los déficits
neurologicos transitorios siguientes, con una duracion >4 horas:
a) Hemiparestesia.
b) Disfasia.
¢) Hemiparesia.
2. Se asocia a linfocitosis del LCR (>15 leucocitos por pl), con estudios etioldgicos negativos.
C. La causalidad queda demostrada mediante uno de los siguientes, o ambos:

1. La aparicion o el agravamiento significativos de la cefalea y los déficits neurologicos guardan
una relacion temporal con el inicio o el empeoramiento de la linfocitosis del LCR, o ha
conducido a su diagndstico

2. La cefalea y los déficits neurologicos transitorios se han aliviado de manera significativa
simultaneamente con la mejoria de la linfocitosis del LCR.

D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-III?.

Notas:

1. La mayoria de los pacientes con este sindrome no tienen antecedentes de migrafia.

2. Entre los diagndsticos que pueden compartir el cuadro clinico se incluyen la 1.2.3 Migrana
hemipléjica, si bien las mutaciones del gen CACNAIA, causante de la 1.2.3.1.1 Migraiia
hemipléjica familiar de tipo I (MHF-I) se han descartado en varios pacientes con 7.3.5 Sindrome
de cefalea y déficits neurologicos transitorios con linfocitosis del liquido cefalorraquideo
(HaNDL). También deben discriminar la neuroborreliosis, neurosifilis, neurobrucelosis,
micoplasma, aracnoiditis granulomatosa y neoplasica, encefalitis y vasculitis del SNC.

Comentarios: El cuadro clinico del 7.3.5 Sindrome de cefalea y déficits neurologicos transitorios con
linfocitosis del liquido cefalorraquideo (HaNDL) es de 1-12 episodios aislados de déficits neuroldgicos
transitorios simultaneos o posteriores a una cefalea de moderada a intensa. La mayoria de los episodios
se prolongan durante horas, pero algunos podrian superar las 24 horas. Entre las manifestaciones
neuroldgicas se incluyen sintomas sensitivos en alrededor de tres cuartas partes de los casos, afasia en
dos tercios y déficits motores en algo mas de la mitad. Los sintomas visuales de tipo aura migrafosa
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son relativamente infrecuentes (menos de un 20% de casos). La resolucion es espontanea en un plazo
de tres meses.

Ademéds de la linfocitosis del liquido cefalorraquideo (hasta 760 células/ul), hay
hiperproteinorraquia del LCR (hasta 250 mg/dl) en mas del 90% de los casos y de la presion del LCR
(hasta 400 mm LCR) en mas del 50%. La presencia de un prédromo virico en al menos una cuarta
parte de los casos ha sugerido la probabilidad de una patogenia autoinmunitaria del 7.3.5 Sindrome de
cefalea y déficits neurologicos transitorios con linfocitosis del liquido cefalorraquideo (HaNDL). Una
descripcion reciente de anticuerpos para una subunidad del canal del calcio tipo-T dependiente del
voltaje del CACNAIH en el suero de dos pacientes con este trastorno apoya esta teoria.

El papiledema estd presente ocasionalmente. Los TAC y RM rutinarios (con o sin contraste
intravenoso) y la angiografia son normales cuando se realizan durante el periodo intercritico, pero las
imagenes cerebrales durante un episodio podrian revelar retraso en perfusion cerebral sin
modificaciones en las imagenes potenciadas en difusion, asi como estenosis de las arterias cerebrales.
Asimismo, se han descrito edema en la sustancia gris y realce sulcal en un unico paciente. Los estudios
microbiologicos se han mantenido dentro de la normalidad. El electroencefalograma (EEG) y la
tomografia de emisién monofotonica (SPECT) pueden mostrar alteraciones en areas que concuerdan
con los déficits neurologicos focales.

7.4. Cefalea atribuida a neoplasia intracraneal

Descripcion: Cefalea causada por neoplasia intracraneal.
Criterios de diagndstico:

Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.

Se ha diagnosticado neoplasia intracraneal.

La causalidad queda demostrada mediante uno o mas de los siguientes:

1. La aparicion de la cefalea guarda una relacién temporal con la neoplasia intracraneal, o
condujo a su descubrimiento.

owp

2. La cefalea ha empeorado de manera significativa simultaneamente con el agravamiento de la
neoplasia intracraneal.
3. La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultineamente con la mejoria de la
neoplasia intracraneal.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

7.4.1 Cefalea atribuida a neoplasia intracraneal
Descripcion: Cefalea causada por una o mas masas intracraneales.
Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.
B. Se ha demostrado la presencia de una neoplasia intracraneal ocupante de espacio.
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con el desarrollo de la neoplasia, o
condujo a su descubrimiento.
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultdneamente con el agravamiento
de la neoplasia.
b) La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultineamente con la mejoria de la
neoplasia.
3. La cefalea presenta al menos una de las siguientes cuatro caracteristicas:
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a) Progresiva.
b) Peor por la mafiana y/o al tumbarse.
¢) Se agrava con las maniobras de Valsalva.
d) Nauseas y/o vomitos.
D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL

Comentarios: La prevalencia de cefalea en pacientes con tumores intracraneales oscila entre el 32 y el
71%. La probabilidad de padecer cefalea es mayor en pacientes jovenes (incluyendo nifios), en pacientes
con antecedentes de cefalea primaria y con rapido crecimiento del tumor o localizacion en la fosa
posterior o linea media. Se sugiere establecer un umbral bajo para la investigacion en cualquier paciente
con antecedentes de o padecimiento actual de cancer.

No existen signos patognomonicos de la 7.4.1Cefalea atribuida a neoplasia intracraneal , aunque la
progresion o deterioro es un aspecto clave. El resto de sintomas sugestivos (grave, peor por la mafiana y
asociada a nauseas y voOmitos) no son una triada clasica; son mas probables en el contexto de la
hipertension intracraneal y en los tumores de la fosa posterior.

La cefalea no es siempre ipsilateral al tumor. Las masas adyacentes al craneo o la duramadre
tienden a asociarse mas con las cefaleas ipsilaterales, pero la hipertension intracraneal origina una
cefalea mas difusa. Es muy poco frecuente que la cefalea causada por un tumor cerebral sea el tnico
sintoma: la cefalea aislada se presenta en un 2-16% de los pacientes, pero los déficits neurologicos y
las crisis epilépticas son habituales.

7.4.1.1 Cefalea atribuida a quiste coloide del tercer ventriculo

Descripcion: Cefalea causada por quiste coloide del tercer ventriculo que se presenta de manera
caracteristica con episodios recurrentes de inicio en trueno, por lo general desencadenada por cambios
posturales o maniobras de Valsalva y se asocia a una disminucion e incluso pérdida del conocimiento.

Criterios de diagnostico:

Cefalea que cumple el criterio C.
Se ha demostrado la presencia de quiste coloide del tercer ventriculo.
La causalidad queda demostrada por las dos caracteristicas siguientes:
1. La aparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con el quiste coloide, o condujo a su
descubrimiento.
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) La cefalea es recurrente de inicio en trueno y se asocia a una disminucion o pérdida del
conocimiento.
b) La cefalea se ha aliviado o ha remitido de manera significativa simultaneamente con el
tratamiento exitoso del quiste coloide.
D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL

Qw>

Comentarios: Una amplia mayoria de los quistes coloides del tercer ventriculo se descubren
incidentalmente, por haber sido asintomaticos. No obstante, su localizacion inmediatamente adyacente
al agujero de Monro puede, en ocasiones, ocasionar hidrocefalia obstructiva aguda, derivar en cefalea
de inicio en trueno y ocasionar disminucion o pérdida del conocimiento. Esta presentacion tan
caracteristica deberia conducir a un rapido diagnostico.

La 7.4.1.1 Cefalea atribuida a quiste coloide del tercer ventriculo es una urgencia letal.

7.4.2  Cefalea atribuida a meningitis carcinomatosa

Descripcion: Cefalea causada por meningitis carcinomatosa, que por lo general se manifiesta junto con
signos de encefalopatia y/o paralisis de los pares craneales.
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Criterios de diagndstico:

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.
B. Se ha demostrado la presencia de meningitis carcinomatosa (junto con neoplasia sistémica asociada
a meningitis carcinomatosa).
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicién de la cefalea guarda una relacién temporal con el inicio de la meningitis
carcinomatosa.
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultineamente con el agravamiento
de la meningitis carcinomatosa.
b) La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultdneamente con la mejoria de la
meningitis carcinomatosa.
3. La cefalea se asocia a paralisis de los pares craneales y/o encefalopatia.
D. No atribuible a otro diagndstico de la ICHD-IIL

7.4.3  Cefalea atribuida a hipersecrecion o hiposecrecion hipofisaria o hipotalamica

Descripcion: Cefalea causada por adenoma hipofisario e hiper o hiposecrecion hipofisaria o
hipotaldmica, que por lo general se manifiesta junto con trastornos de regulacion de la temperatura,
alteraciones en el estado emocional y/o la sed o el apetito. Se resuelve después del tratamiento eficaz del
trastorno subyacente.

Criterios de diagndstico:

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.
B. Se ha demostrado la existencia de hipersecrecion o hiposecrecién asociada a adenoma hipofisario'.
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con el inicio de la hiper o
hiposecrecion hipofisaria o hipotalamica.
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultaneamente con el agravamiento
de la hiper o hiposecrecion hipofisaria o hipotalamica.

b) La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultaneamente con la mejoria de la
hiper o hiposecrecion hipofisaria o hipotalamica.
3. La cefalea cursa con al menos uno de los siguientes:
a) Trastorno de regulacion de la temperatura corporal.
b) Estado emocional anormal.
¢) Alteraciones en la sed y/o el apetito.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

Nota:

1. Se incluyen la hipersecrecion de prolactina, hormona del crecimiento y/o corticotropina (ACTH).

7.5 Cefalea atribuida a inyeccion intratecal

Descripcion: Cefalea que se manifiesta tanto en posicion erguida como recostada, causada por y que se
manifiesta dentro de los cuatro dias posteriores a una inyeccion intratecal, y que remite en un plazo de
14 dias.
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Criterios de diagndstico:

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.

B. Se ha suministrado una inyeccion intratecal.

C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La cefalea se manifiesta dentro de los cuatro dias siguientes a la inyeccion intratecal'.
2. Lacefalea se ha aliviado de manera significativa dentro de los 14 dias siguientes a la

inyeccion intratecal?.

3. Signos de irritacion meningea.

D. No atribuible a otro diagndstico de la ICHD-IIL

Notas:

1. La cefalea suele aparecer dentro de los cuatro dias siguientes a la inyeccion intratecal, y se presenta
tanto en posicion erguida como recostada.

2. En caso de que la cefalea persista durante mas de 14 dias, se deberian considerar otros diagnosticos
alternativos, tales como 7.2.2 Cefalea por fistula del liquido cefalorraquideo (LCR), meningitis o
una patologia leptomeningea.

7.6 Cefalea atribuida a crisis epiléptica

Clasificado en otro lugar: Cuando una cefalea, migrafiosa o no, y la epilepsia forman parte de un
trastorno cerebral especifico (p. ej., MELAS), la cefalea se clasifica conforme al trastorno
correspondiente. Cuando se produzca una crisis epiléptica de manera simultdnea o inmediatamente
posterior a un aura migrafosa, se clasifica como 1.4.4 Crisis epiléptica desencadenada por aura
migranosa.

Descripcion: Cefalea causada por crisis epiléptica que se manifiesta en paralelo a o después de las
convulsiones y remite de manera espontanea en un plazo que abarca entre unas horas y tres dias.

Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.

B. El paciente esta padeciendo o ha padecido recientemente una crisis epiléptica.

C. La causalidad queda demostrada por las dos caracteristicas siguientes:
1. La cefalea se desarrolla de forma simultanea a la crisis epiléptica o poco después de su inicio.
2. Lacefalea se resuelve de manera espontanea después del final de la crisis epiléptica.

D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL

Comentarios: Las publicaciones bien documentadas apoyan que se reconozcan los subtipos de la 7.6
Cefalea comicial y la 7.6.2 Cefalea postcomicial en funcion de su relacién temporal con la crisis
epiléptica.

También se han descrito casos de cefalea precomicial. En un pequefio estudio de 11 pacientes con
epilepsia focal intratable, la cefalea frontotemporal era ipsilateral al foco en nueve pacientes con
epilepsia del 1obulo temporal (ELT) y contralateral en uno con ELT y en uno con epilepsia del 16bulo
frontal. Se precisan mas estudios para dilucidar la existencia de cefalea precomicial y establecer su
incidencia y cuadro clinico en pacientes con epilepsia parcial y generalizada. La cefalea precomicial
debe igualmente diferenciarse de la 1.4.4 Crisis epiléptica desencadenada por aura migraiiosa.

7.6.1 Cefalea comicial

Descripcion: Cefalea causada por y que se manifiesta durante una crisis epiléptica parcial, ipsilateral a la
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descarga epiléptica y que remite de manera inmediata o poco después del final de la crisis.
Criterios de diagndstico:

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.
B. El paciente esta sufriendo una crisis epiléptica parcial.

C. La causalidad queda demostrada por las dos caracteristicas siguientes:
1. La cefalea se desarrolla de forma simultanea al inicio de la crisis parcial.
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) Cefalea ipsilateral a la descarga ictal.
b) La cefalea se alivia de manera significativa o remite inmediatamente después del final
de la crisis parcial.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

Comentarios: A la 7.6.1 Cefalea comicial podrian seguirle otros sintomas de epilepsia (motores,
sensitivos o autonémicos).

Esta patologia deberia distinguirse de la cefalea comicial "pura" o "aislada" que se presenta como
unico sintoma epiléptico y que precisa un diagnostico diferencial del resto de tipos de cefalea.

La "hemicranea epiléptica" (de confirmarse su existencia) es una variante rara de la 7.6.1 Cefalea
comicial que se caracteriza por su localizacion ipsilateral y por paroxismos EEG comiciales.

7.6.2 Cefalea postcomicial

Descripcion: Cefalea causada por una crisis epiléptica que se manifiesta dentro de las tres horas
siguientes a esta, de remision espontanea en un plazo de 72 horas después del final del episodio.

Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.

B. El paciente ha sufrido recientemente una crisis epiléptica parcial o generalizada.

C. La causalidad queda demostrada por las dos caracteristicas siguientes:
1. La cefalea se manifiesta dentro de las tres horas posteriores al final de la crisis epiléptica.
2. La cefalea se resuelve dentro de las 72 horas posteriores al final de la crisis epiléptica.

D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

Comentario: La 7.6.2 Cefalea postcomicial aparece en mas de un 40% de pacientes con epilepsia del
16bulo temporal o frontal y en hasta un 60% de pacientes con epilepsia del 16bulo occipital. Aparece
mas frecuentemente después de crisis convulsivas tonico-clonicas mas que con cualquier otro tipo de
crisis.

7.7 Cefalea atribuida a malformacion de Chiari de tipo 1 (MC-1)

Descripcion: Cefalea causada por malformacion de Chiari tipo I, por lo general occipital o suboccipital,
de corta duracion (inferior a cinco minutos) y desencadenada por tos u otras maniobras de Valsalva. Se
resuelve después del tratamiento eficaz de la malformacion de Chiari.

Criterios de diagnostico:

A. Cefalea que cumple el criterio C.
B.  Se ha demostrado la presencia de malformacion de Chiari tipo I'.
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) La aparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con la malformacion de Chiari
tipo I, o condujo a su descubrimiento.
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b) La cefalea ha remitido en un periodo de 3 meses después del tratamiento eficaz de la
malformacion de Chiari tipo 1.

2. Lacefalea presenta una o mas de las siguientes tres caracteristicas:
a) Desencadenada por tos u otras maniobras de Valsalva.
b) Localizacion occipital o suboccipital.
¢) Duracion <5 minutos.

3. La cefalea se asocia a otros sintomas y/o signos clinicos de disfuncion troncoencefélica,
cerebelosa, de los pares craneales bajos o de la médula cervical.

D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-III>.

Notas:

1. El diagnostico de malformacion de Chiari tipo I mediante RM requiere un descenso caudal de las
amigdalas cerebelosas de 5 mm o mas, o de 3 mm junto con la ocupacion del espacio subaracnoideo
en el area de la union craneocervical demostrada con la compresion de los espacios del LCR
posteriores y laterales al cerebelo, o altura reducida del supraoccipucio, o incremento de la pendiente
del tentorio, o compresion del bulbo raquideo.

2. Casi todos (95%) los pacientes con malformacion de Chiari tipo I refieren un conjunto de cinco o
mas sintomas distintivos.

3. Los pacientes que padecen alteraciones del LCR, bien por exceso como en la hipertension
intracraneal idiopatica o bien por defecto como en la hipotension intracraneal espontianea
secundaria a fuga del LCR, pueden manifestar pruebas en la RM de descenso de las amigdalas y de
malformacion de Chiari tipo I. Estos pacientes también pueden padecer cefalea relacionada con tos
u otras maniobras del Valsava, y la manera correcta de clasificarlos seria como 7.1.1 Cefalea
atribuida a hipertension intracraneal idiopadtica o 7.2.3 Cefalea atribuida a hipotension
intracraneal espontdnea. Por lo tanto, las alteraciones en la presion del LCR deben descartarse en
todos los pacientes con cefalea y malformacion de Chiari tipo 1.

Comentarios: La 7.7 Cefalea atribuida a malformacion de Chiari tipo I suele ser similar a la 4.1
Cefalea tusigena primaria, con la excepcion ocasional de una duracion mas prolongada (de minutos en
lugar de segundos).

Los estudios sobre prevalencia muestran hernia amigdalina de al menos 5 mm en un 0,24-3,6% de
la poblacion; la prevalencia disminuye en la vejez.

El contexto clinico de la malformacion de Chiari tipo I es relevante puesto que muchos de los
individuos son asintomaticos. Existen datos contradictorios sobre el grado de hernia y la gravedad de la
cefalea asociada y el nivel de invalidez: algunos pacientes pueden exhibir sintomas "tipo Chiari" con
una hernia amigdalina cerebelosa minima, mientras que otros pueden ser asintomaticos con grandes
hernias.

Los criterios de la 7.7 Cefalea atribuida a malformacion de Chiari tipo I requieren validacion: son
necesarios estudios prospectivos con resultados quirargicos y no quirtrgicos a largo plazo. Entretanto
se recomienda el cumplimiento férreo de los criterios tanto clinicos como radiologicos para valorar la
intervencion quirdirgica y asi evitar una cirugia innecesaria con un potencial significativo de morbilidad
quir@rgica. Los datos actuales apuntan a que, en los pacientes cuidadosamente seleccionados,
responden mejor al tratamiento quirdrgico las cefaleas tusigenas que las cefaleas sin desencadenantes
de tipo Valsalva y las cefaleas occipitales que las no ocipitales.

Los datos mas recientes dejan entrever una relacion entre la obesidad y la probabilidad de cefalea en
la malformacion de Chiari de tipo I; este hallazgo justifica que se prosiga investigando, sobre todo
desde el punto de vista terapéutico.

7.8 Cefalea atribuida a otro trastorno intracraneal no vascular

Descripcion: Cefalea causada por un trastorno intracraneal no vascular diferente a los descritos con
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anterioridad.
Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.

B. Se ha demostrado la presencia de un trastorno intracraneal no vascular documentado como
causante de cefalea, distinto de los enumerados con anterioridad.

C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:

1. La aparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con el inicio del trastorno intracraneal
no vascular.
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultdneamente con el agravamiento
del trastorno intracraneal no vascular.
b) La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultineamente con la mejoria del
trastorno intracraneal no vascular.
3. La cefalea presenta las caracteristicas tipicas del trastorno intracraneal no vascular.
4. Existen otras pruebas que demuestran la causalidad.
D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-III
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8. Cefalea atribuida a administracion o privacion de una sustancia
8.1 Cefalea atribuida a consumo de o exposicion a sustancias
8.1.1 Cefalea por generadores de 6xido nitrico (NO)
8.1.1.1 Cefalea inmediata por generadores de 6xido nitrico (NO)
8.1.1.2 Cefalea tardia por generadores de 0xido nitrico (NO)
8.1.2 Cefalea por inhibidores de la fosfodiesterasa
8.1.3 Cefalea por monoxido de carbono (CO)
8.1.4 Cefalea alcoholica
8.1.4.1 Cefalea alcoholica inmediata
8.1.4.2 Cefalea alcoholica tardia
8.1.5 Cefalea por cocaina
8.1.6 Cefalea por histamina exogena
8.1.6.1 Cefalea inmediata por histamina exdgena
8.1.6.2 Cefalea tardia por histamina exgena
8.1.7 Cefalea provocada por el péptido relacionado con el gen de la calcitonina (CGRP)
8.1.7.1 Cefalea inmediata provocada por el CGRP
8.1.7.2 Cefalea tardia provocada por el CGRP
8.1.8 Cefalea atribuida a vasopresor agudo exégeno
8.1.9 Cefalea atribuida al uso ocasional de medicamentos no indicados contra la cefalea
8.1.10 Cefalea atribuida al uso prolongado de medicamentos no indicados contra la cefalea
8.1.11 Cefalea atribuida al consumo de o exposicion a otras sustancias
8.2 Cefalea por abuso de medicamentos
8.2.1 Cefalea por abuso de ergotaminicos
8.2.2 Cefalea por abuso de triptanes
8.23 Cefalea por abuso de analgésicos no opioides
8.2.3.1 Cefalea por abuso de paracetamol (acetaminofeno)
8.2.3.2 Cefalea por abuso de antiinflamatorios no esteroideos (AINE)
8.2.3.2.1 Cefalea por abuso de acido acetilsalicilico
8.2.33 Cefalea por abuso de otros analgésicos no opioides
8.2.4 Cefalea por abuso de opioides
8.2.5 Cefalea por abuso de combinacion de analgésicos
8.2.6 Cefalea atribuida al abuso de varias clases de farmacos sin abuso individual de los
mismos
8.2.7 Cefalea atribuida al abuso no especificado o no comprobado de varias clases de
farmacos
8.2.8 Cefalea atribuida a abuso de otros medicamentos
8.3 Cefalea atribuida a supresion de una sustancia
8.3.1 Cefalea por privacion de cafeina
8.3.2 Cefalea por privacion de opioides
833 Cefalea por privacion de estrogenos
8.3.4 Cefalea atribuida a privacion tras uso prolongado de otras sustancias

Clasificado en otro lugar:

7.1.2 Cefalea atribuida a hipertension intracraneal secundaria a trastornos metabolicos, toxicos u
hormonales 7.3.2. Cefalea atribuida a meningitis aséptica (no infecciosa).

Comentario general
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¢Cefalea primaria, secundaria o ambas? Las normas generales de atribucion a otro diagnostico se
aplican con alguna modificacion a la 8. Cefalea atribuida a administracion o privacion de una
sustancia.

1. En caso de que la primera aparicion de una nueva cefalea guarde una estrecha relacion temporal
con la exposicion a o privacion de una sustancia, la cefalea se clasifica como secundaria atribuida a
la exposicion a o privacion de dicha sustancia. Esto también se aplica cuando la nueva cefalea
presenta las caracteristicas de cualquiera de las cefaleas primarias clasificadas en la Parte I de la
ICHD-IIL

2. En caso de que el empeoramiento significativo (que por lo general significa un aumento de como
minimo el doble respecto a la frecuencia o gravedad) o la cronificacion de una cefalea preexistente
con las caracteristicas de una cefalea primaria guarde una estrecha relacion temporal con la
exposicion a o privacion de una sustancia, se deberian asignar tanto el diagnostico inicial como el
de 8. Cefalea atribuida a administracion o privacion de una sustancia (0 uno de sus tipos o
subtipos), siempre y cuando existan pruebas fehacientes de que la administracién o privacion de
dicha sustancia pueda ocasionar cefalea.

3. Algunas subformas de cefalea atribuida a la exposicion a una sustancia farmacologicamente activa
se presentan algunas horas después de la exposicion y solo en pacientes con cefalea primaria,
semejante como fendomeno al tipo de cefalea primaria. Se les presumen unos mecanismos propios,
reaccionan ante un estimulo no fisiolégico y por ello se les considera secundarias. Se deberian
asignar tanto el diagnostico de la cefalea primera como el de la subforma correspondiente de 8.1
Cefalea atribuida a consumo de o exposicion a sustancias.

Introduccion

Los pacientes con 1. Migraria son fisiologicamente y quiza psicologicamente hipersensibles a una gran
variedad de estimulos internos y externos. Se ha documentado que el alcohol, las comidas y sus
aditivos, la ingestion y privacion de sustancias quimicas y de farmacos desencadenan de episodios de
migrafa en pacientes susceptibles.

Las asociaciones entre la cefalea y las sustancias suelen ser anecddticas, muchas de ellas se basan en
publicaciones sobre reacciones adversas a medicamentos. El hecho que estos estimulos estén asociados
con cefaleas no prueba la causalidad y no elimina la necesidad de considerar otras etiologias. Dado que
estos eventos son comunes y pueden ocurrir habitualmente, la asociacion entre una cefalea y la
exposicion a una sustancia podria ser mera coincidencia. La cefaleas pueden aparecer al azar.
Asimismo, pueden ser un sintoma de una enfermedad sistémica, y los farmacos suministrados para
tratarla podrian estar asociados con la cefalea. En concreto, en ensayos clinicos para migrafias agudas,
tanto la cefalea como sus sintomas asociados se enumeran como reacciones adversas a pesar de ser
sintomas de la afeccion que se estd tratando en lugar de un resultado del tratamiento. Algunos
trastornos podrian predisponer a una cefalea relacionada con medicamentos: ni el farmaco ni el
trastorno podrian ocasionar cefalea por si mismos.

Los criterios generales para las cefaleas que aqui se enumeran son los siguientes:

A. Cefalea que cumple el criterio C.
B. Se ha producido consumo, exposicion a o privacion de una sustancia documentada como causante
de cefalea.
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. Lacefalea se desarrolla en relacion temporal con el consumo, la exposicion a o la privacion de
la sustancia.
2. Cualquiera de los siguientes:
a) La mejoria significativa o la resolucion de la cefalea guardan una estrecha relacion
temporal con el abandono del consumo de o la exposicion a la sustancia.
b) La cefalea se ha aliviado o ha remitido de manera significativa dentro de un periodo
definido después de la privacion de la sustancia.
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3. Las caracteristicas de la cefalea son las tipicas del consumo, la exposicion o la privacion de la
sustancia.
4. Existen otras pruebas que demuestran la causalidad.
D. No atribuible a otro diagndstico de la ICHD-IIL

8.1 Cefalea atribuida a consumo de o exposicion a sustancias

Descripcion: Cefalea ocasionada por el consumo o la exposicion a una sustancia, de inicio inmediato o
en el plazo de horas.

Comentarios: La 8.1 Cefalea atribuida a consumo de o exposicion a sustancias puede estar causada por
una sustancia toxica o como efecto no deseado de un medicamento de uso terapéutico habitual o de
estudios experimentales.

Se ha registrado cefalea como efecto adverso con el uso de numerosos farmacos, a menudo como
reflejo de la alta incidencia de las cefaleas. Las cefaleas solo se consideran un efecto adverso auténtico
cuando su frecuencia de aparicion sea mayor tras la administracion de farmacos activos que tras el
placebo en ensayos con enmascaramiento doble comparativos. El disefio doble ciego también puede
utilizarse para estudiar la relacion

entre los efectos adversos y la cefalea. En algunos casos, por ejemplo el de sustancias generadoras de
oxido nitrico (NO), estos estudios nos han permitido comprender mejor su papel como factor
neurotransmisor en los mecanismos de produccién involucrados en las cefaleas primarias.

En general, los pacientes con 1. Migrasia son mucho mas susceptibles de sufrir estas cefaleas que el
resto de personas, y lo mismo sucede en los casos de 2. Cefalea de tipo tensional o 3.1 Cefalea en
racimos. Un nimero de sustancias tales como las que generan 6xido nitrico (NO) e histamina provocan
cefaleas inmediatas tanto en voluntarios normales como en migrafiosos. No obstante, en estos
momentos queda claro que los pacientes que padecen cefaleas primarias también pueden presentar
cefaleas diferidas una o varias horas después de que la sustancia se haya eliminado en sangre.

Es importante conocer los potenciales efectos desencadenantes de cefalea de algunos medicamentos
que se emplean en la practica clinica, con el fin de etiquetar estas sustancias apropiadamente. Algunos
agentes que por si mismos no ocasionarian cefalea, si podrian causarla al asociarse. Tal es el caso de,
por ejemplo, alcohol y disulfiram.

Paraddjicamente, la mayoria de cefaleas por ingesta excesiva de alcohol podrian ser un hallazgo
positivo, pues contribuyen a reducir el consumo de bebidas alcohélicas.

Las sustancias que causan cefaleas como consecuencia de sus efectos toxicos, como el monoxido de
carbono, no pueden ser investigadas experimentalmente. Por tanto, la relacion causal entre la
exposicion y la cefalea debe ser demostrada en casos clinicos donde la exposicion a la sustancia haya
sido accidental o con fines autoliticos.

8.1.1 Cefalea por generadores de oxido nitrico (NO)

Descripcion: Cefalea ocasionada inmediatamente o diferida después de una exposicion aguda a
generadores de 6xido nitrico (NO). Se resuelve de manera espontanea.

Comentarios: La 8.1.1 Cefalea por generadores de oxido nitrico (NO) suele ser pulsatil y de
predominio frontotemporal. Todos los generadores de NO (nitrato de amilo, tetranitrato de eritritil,
trinitrato de glicerol [TNG], mono o dinitrato de isosorbida, nitroprusiato de sodio, hexanitrato de
manitol, tetranitrato pentaeritritilo) pueden causar la cefalea de este subtipo.

El TNG provoca una cefalea inmediata en la mayoria de la poblacion, pero también puede aparecer
de manera tardia en migrafosos que cumplan los criterios de diagnostico de la 1.1 Migrafia sin aura.
En personas con 2.3 Cefalea crénica de tipo tensional, el TNG puede provocar cefalea tardia con las
caracteristicas de 2. Cefalea de tipo tensional (se desconoce el efecto en los pacientes con 2.1 Cefalea
episodica infrecuente de tipo tensional o 2.2 Cefalea episddica frecuente de tipo tensional). Estas
cefaleas tardias aparecen de media unas cinco o seis horas después de la exposicion. En los individuos
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con 3.1 Cefalea en racimo la cefalea tardia aparece solo durante los periodos de racimo: El TNG
desencadena un episodio de cefalea en racimo entre una o dos horas después de su administracion.

La cefalea es un efecto secundario del uso terapéutico de la nitroglicerina. Con el uso crénico, la
tolerancia se produce en el plazo de una semana, y la cefalea causada por TNG desaparece en la mayoria
de los pacientes dentro de lapso. Otros generadores de NO de uso terapéutico también podrian ocasionar
cefalea. El mononitrato de isosorbida ha sido el eje de un ensayo con doble ciego comparativo con
placebo, y debido a su lenta liberacion de NO produce una cefalea de mayor duracion que la producida
por el TNG.

8.1.1.1 Cefalea inmediata por generadores de 6xido nitrico (NO)

Términos utilizados con anterioridad: Cefaleas provocadas por uso de nitroglicerina; cefalea de la
dinamita; cefalea del perrito caliente.

Criterios de diagnostico:

Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.
Se ha producido la absorcion de un generador de 6xido nitrico (NO).
La causalidad queda demostrada mediante todos los criterios siguientes:
1. La cefalea se produce dentro de la hora siguiente a la absorcion del generador de NO.
2. La cefalea se resuelve dentro de la hora siguiente a la liberacion del NO.
3. La cefalea presenta al menos una de las siguientes cuatro caracteristicas:
a) Bilateral.
b) Intensidad leve o moderada.
c) Caracter pulsatil.
d) Empeora con el ejercicio fisico.
D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-III

Qw>

8.1.1.2 Cefalea tardia por generadores de 6xido nitrico (NO)
Criterios de diagndstico:

A. Cefalea en paciente con cefalea primaria que presente las caracteristicas del tipo de cefalea habitual
y que cumple el criterio C.

B. Se ha producido la absorcion de un generador de 0xido nitrico (NO).

C. La causalidad queda demostrada por las dos caracteristicas siguientes:
1. La cefalea se desarrolla dentro de las 2-12 horas siguientes a la exposicion al generador de

NO, y después de que el NO se ha eliminado de la sangre.

2. La cefalea remite dentro de las 72 horas siguientes a la exposicion.

D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIT'.

Nota:

1. La 8.1.1.2 Cefalea tardia por generadores de oxido nitrico (NO) fenomenologicamente se asemeja
a la cefalea primaria del paciente, pero se considera secundaria atribuida al farmaco. El paciente
deberia clasificarse conforme a la cefalea primaria y también a la 8.1.1.2 Cefalea tardia por
generadores de oxido nitrico (NO).

Comentario: Si bien la 8.1.1.2 Cefalea tardia por generadores de oxido nitrico (NO) solo se manifiesta
en individuos con una cefalea primaria y fenomenoldgicamente se asemeja a ese tipo de cefalea, se

presume que sus mecanismos son distintos.

8.1.2  Cefalea por inhibidores de la fosfodiesterasa
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Descripcion: Cefalea causada por administracion de un inhibidor de la fosfodiesterasa, que se resuelve
de manera espontanea en un periodo de 72 horas.

Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.
B. Se ha administrado un inhibidor de la fosfodiesterasa.
C. La causalidad queda demostrada mediante todos los criterios siguientes:
1. La cefalea se desarrolla dentro de las cinco horas siguientes a la administracion del inhibidor
de la fosfodiesterasa.
2. La cefalea remite dentro de las 72 horas siguientes a su aparicion.
3. La cefalea presenta al menos una de las siguientes cuatro caracteristicas:
a) Bilateral.
b) Intensidad leve o moderada.
c) Caracter pulsatil.
d) Empeora con el ejercicio fisico.
D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-III.

Comentario: Las fosfodiesterasas son enzimas que catalizan el AMP-ciclico y el GMP-ciclico. Los
inhibidores de la fosfodiesterasa tipo 5, sildenafilo y dipiridamol, aumentan los niveles de AMP-ciclico
y GMP-ciclico. La cefalea resultante se asemeja a las de tipo tensional, pero en los pacientes
migrafosos (a quienes se debe advertir este efecto adverso) presenta las caracteristicas de una 1.1
Migraiia sin aura.

8.1.3  Cefalea por monéxido de carbono (CO)
Término utilizado con anterioridad: Cefalea de los trabajadores de almacén.

Descripcion: Cefalea causada por exposicion al monoxido de carbono que se resuelve durante las 72
horas siguientes a su eliminacion.

Criterios de diagnostico:

Cefalea bilateral que cumple el criterio C.

Se ha producido exposicion a monoxido de carbono (CO).

La causalidad queda demostrada mediante todos los criterios siguientes:

1. La cefalea se desarrolla dentro de las 12 horas siguientes a la exposicion.

2. Laintensidad de la cefalea oscila conforme a la gravedad de la intoxicacion por CO.
3. La cefalea remite dentro de las 72 horas siguientes a la eliminacion del CO.

D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

Qw>

Comentarios: Tipicamente, los niveles de carboxihemoglobina del 10-20% ocasionan una cefalea leve
sin sintomas gastrointestinales ni neurolégicos, los niveles del 20-30% ocasionan una cefalea moderada
pulsatil e irritabilidad, y los niveles del 30-40% ocasionan una cefalea intensa con nauseas, vomitos y
vision borrosa. En niveles superiores al 40%, la cefalea no suele ser un sintoma debido a la disminucion
del nivel conciencia.

No existen estudios de calidad acerca de los efectos a largo plazo de la intoxicacion por CO en la
cefalea, pero si se dispone de algunos datos publicados de cefalea cronica post-intoxicacion por CO.

8.1.4 Cefalea alcohdlica

Descripcion: Cefalea ocasionada inmediatamente o con retraso tras ingesta de alcohol (por lo general en
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forma de bebidas alcohdlicas). Se resuelve de manera espontanea.
8.1.4.1 Cefalea alcohdlica inmediata
Término utilizado con anterioridad: Cefalea por coctel (borrachera).
Criterios de diagndstico:

Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.
Se ha ingerido alcohol.
La causalidad queda demostrada mediante todos los criterios siguientes:
1. La cefalea se desarrolla dentro de la hora siguiente a la ingestion de alcohol.
2. La cefalea se resuelve dentro de las 72 horas siguientes al cese de la ingesta de alcohol.
3. La cefalea presenta al menos una de las siguientes tres caracteristicas:
a) Bilateral.
b) Caracter pulsatil.
¢) Empeora con el gjercicio fisico.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

Comentario: La 8.1.4.1 Cefalea alcohdlica inmediata es mucho menos frecuente que la 8.1.4.2 Cefalea
alcohdlica tardia. La dosis eficaz de alcohol para causar la primera de ellas varia: en pacientes
migrafosos a veces puede ser muy pequefia, mientras que otras veces pueden tolerar un nivel de
alcohol similar al de los no migrafiosos.

Qw>

8.1.4.2 Cefalea alcohdlica tardia
Término utilizado con anterioridad: Cefalea por ingesta excesiva de alcohol (resaca).

Descripcion: Cefalea ocasionada horas después de la ingesta de alcohol (por lo general en forma de
bebidas alcoholicas). Se resuelve de manera espontanea tras 72 horas.

Criterios de diagnostico:

Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.
Se ha ingerido alcohol.
La causalidad queda demostrada mediante todos los criterios siguientes:
1. La cefalea se desarrolla dentro de las 5-12 horas siguientes a la ingesta de alcohol.
2. La cefalea remite dentro de las 72 horas siguientes a su aparicion.
3. La cefalea presenta al menos una de las siguientes tres caracteristicas:
a) Bilateral.
b) Caracter pulsatil.
¢) Empeora con el gjercicio fisico.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIIL.

Qw>

Comentario: La 8.1.4.2 Cefalea alcohdlica tardia es uno de los tipos mas frecuentes de cefaleas
secundarias. Aun se desconoce si la cefalea tardia es un efecto toxico o una manifestacion de
mecanismos similar a los de la 8.1.1.2 Cefalea tardia por generadores de NO.

8.1.5 Cefalea por cocaina

Descripcion: Cefalea que aparece dentro de la hora siguiente a y ocasionada por la administracion de
cocaina por cualquier via. Se resuelve de manera espontanea tras 72 horas.

Criterios de diagnostico:
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Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.

Se ha administrado cocaina por cualquier via.

La causalidad queda demostrada mediante todos los criterios siguientes:

1. La cefalea se desarrolla dentro de la hora siguiente a la administracion de cocaina.
2. La cefalea remite dentro de las 72 horas siguientes a la administracion de cocaina.

cw

3. La cefalea presenta al menos una de las siguientes cuatro caracteristicas:
a) Bilateral.
b) Intensidad leve o moderada.
¢) Caracter pulsatil.
d) Empeora con el ejercicio fisico.
D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL

Comentario: Las vias de administracion principales son oral ("masticar"), intranasal ("esnifar"),
parenteral ("intravenosa") e inhalada (fumar).

8.1.6 Cefalea por histamina exogena

Descripcion: Cefalea ocasionada inmediatamente o de forma diferida tras exposicion aguda a histamina.
Se resuelve de manera espontanea.

Comentarios: El efecto de la histamina es similar tanto si se administra de manera subcutanea,
intravenosa o por inhalacion. El mecanismo estd mediado en primer lugar a través del receptor H1, que
es casi completamente bloqueado por la mepiramina.

La histamina provoca una cefalea inmediata en la mayoria de la poblacion, pero también puede
aparecer de manera tardia en migrafiosos que cumplan los criterios de diagnostico de la 1.1 Migraiia sin
aura. En los pacientes con 2. Cefalea de tipo tensional, la histamina puede ocasionar una cefalea tardia
tensional. Estas cefaleas tardias aparecen de media unas cinco o seis horas después de la exposicion. Los
individuos con 3.1 Cefalea en racimos desarrollan una cefalea tardia con las caracteristicas de ese
trastorno solo durante los periodos de racimo, por lo general una o dos horas después de la exposicion.

8.1.6.1 Cefalea inmediata por histamina ex6gena
Criterios de diagndstico:

Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.
Se ha administrado histamina.
La causalidad queda demostrada mediante todos los criterios siguientes:
1. La cefalea se desarrolla dentro de la hora siguiente a la absorcion de la histamina.
2. La cefalea remite dentro de la hora siguiente al cese de la absorcion de histamina.
3. La cefalea presenta al menos una de las siguientes cuatro caracteristicas:
a) Bilateral.
b) Intensidad leve o moderada.
c) Carécter pulsatil.
d) Empeora con el ejercicio fisico.
D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL

Qw>

8.1.6.2 Cefalea tardia por histamina ex6gena
Criterios de diagndstico:
A. Cefalea en paciente con cefalea primaria que presente las caracteristicas del tipo de cefalea

habitual y que cumple el criterio C.
B. Se ha administrado histamina.
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C. La causalidad queda demostrada por las dos caracteristicas siguientes:
1. La cefalea se desarrolla dentro de las 2-12 horas siguientes a la administracion de histamina.
2. La cefalea remite dentro de las 72 horas siguientes a la administracion de histamina.

D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-III".

Nota:

1. La 8.1.6.2 Cefalea tardia por histamina exogena fenomenologicamente se asemeja a la cefalea
primaria del paciente, pero se considera secundaria atribuida al farmaco. El paciente deberia
clasificarse conforme a la cefalea primaria y también a la 8.1.6.2 Cefalea tardia por histamina
exogena.

Comentario: Si bien la 8.1.6.2 Cefalea tardia por histamina exégena solo se manifiesta en individuos
con una cefalea primaria y fenomenoldgicamente se asemeja a ese tipo de cefalea, se presume que sus
mecanismos son distintos.

8.1.7  Cefalea provocada por el péptido relacionado con el gen de la calcitonina (CGRP)

Descripcion: Cefalea ocasionada inmediatamente o con retraso tras exposicion aguda al péptido
relacionado con el gen de la calcitonina (CGRP). Se resuelve de manera espontanea.

Comentarios: La administracion por via intravenosa del péptido relacionado con el gen de la
calcitonina (CGRP) causa una cefalea inmediata. También puede ocasionar una cefalea tardia en
pacientes migrafiosos, de media entre cinco a seis horas después de la exposicion, que cumple con los
criterios de diagnostico de la 1.1 Migraiia sin aura.

Existen cada vez mas antagonistas del receptor del CGRP para los que se demuestra eficacia en el
tratamiento agudo de la migrafa.

8.1.7.1 Cefalea inmediata provocada por el CGRP
Criterios de diagnostico:

A.  Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.

Se ha administrado el péptido relacionado con el gen de la calcitonina (CGRP).
La causalidad queda demostrada mediante todos los criterios siguientes:
1. La cefalea se desarrolla dentro de la hora siguiente a la absorcion del CGRP.
2. La cefalea remite dentro de la hora siguiente al cese de la absorcion del CGRP.
3. La cefalea presenta al menos una de las siguientes cuatro caracteristicas:

a) Bilateral.

b) Intensidad leve o moderada.

¢) Caracter pulsatil.

d) Empeora con el ejercicio fisico.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

ow

8.1.7.2 Cefalea tardia provocada por el CGRP
Criterios de diagndstico:
A. Cefalea en paciente con 1. Migraiia que presenta las caracteristicas del tipo de cefalea habitual y

que cumple el criterio C.
B. Se ha administrado el péptido relacionado con el gen de la calcitonina (CGRP).
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C. La causalidad queda demostrada por las dos caracteristicas siguientes:
1. La cefalea se desarrolla dentro de las 2-12 horas siguientes a la administracion del CGRP.
2. La cefalea remite dentro de las 72 horas siguientes al cese de la administracion del CGRP.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la I[CHD-III'.

Nota:

1. La 8.1.7.2 Cefalea tardia provocada por el CGRP fenomenologicamente se asemeja a la cefalea
primaria del paciente, pero se considera secundaria atribuida al farmaco. El paciente deberia
clasificarse conforme al tipo o subtipo de la 1. Migraiia y también de la 8.1.7.2 Cefalea tardia
provocada por el CGRP.

Comentario: Si bien la 8.1.7.2 Cefalea tardia provocada por el CGRP solo se manifiesta en individuos
con 1. Migraiia y fenomenologicamente se asemeja a ese tipo de cefalea, se presume que sus
mecanismos son distintos.

8.1.8 Cefalea atribuida a vasopresor agudo exogeno

Descripcion: Cefalea que se manifiesta durante y ocasionada por un aumento repentino de la tension
arterial debida a un vasopresor exdgeno.

Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.

B. Se ha producido un aumento en la tension arterial después de la administracion de un vasopresor
agudo exogeno.

C. La causalidad queda demostrada por las dos caracteristicas siguientes:
1. La cefalea se desarrolla dentro de la hora siguiente a la administracion del vasopresor.
2. La cefalea remite dentro de las 72 horas siguientes al cese de la administracion del

Vasopresor.
D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL

8.1.9 Cefalea atribuida al uso ocasional de medicamentos no indicados contra la cefalea

Descripcion: Cefalea que ocurre como efecto adverso agudo después de uso ocasional de
medicamentos no indicados contra la cefalea.

Criterios de diagnostico:

Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.

Se han tomado una o mas dosis de medicamentos no indicados contra la cefalea.

La causalidad queda demostrada por las dos caracteristicas siguientes:

1. La cefalea se desarrolla entre minutos y horas después de la ingesta de la medicacion.

2. La cefalea remite dentro de las 72 horas siguientes al cese de la ingesta de la medicacion.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

owe

Comentarios: Se ha descrito la 8.1.9 Cefalea atribuida al uso ocasional de medicamentos no indicados
contra la cefalea como efecto adverso después de la toma de multiples farmacos. Los farmacos mas
implicados son: atropina, digital, disulfiram, hidralazina, imipramina, nicotina, nifedipina, nimodipina
y sildenafilo.

Las caracteristicas de la cefalea no estan lo suficientemente documentadas, sobre todo en funcion de
cada farmaco, pero en general se trata de una cefalea continua, difusa, con un dolor sordo de intensidad
moderada o grave.
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8.1.10 Cefalea atribuida al uso prolongado de medicamentos no indicados contra la cefalea

Clasificado en otro lugar: La cefalea que se desarrolla como complicacion del abuso prolongado de
medicamentos agudos contra la cefalea en un individuo con dolor de cabeza se clasifica como 8.2
Cefalea por abuso de medicamentos o alguno de sus tipos o subtipos.

La cefalea que se manifiesta durante el periodo libre de tratamiento en anticonceptivos orales
combinados se clasifica como 8.3.3 Cefalea por privacion de estrogenos.

Descripcion: Cefalea que se ocasiona como efecto adverso después de uso prolongado de medicamentos
no indicados contra la cefalea. No es necesariamente reversible.

Criterios de diagndstico:

A. Cefalea que se manifiesta >15 dias/mes y que cumple el criterio C.
B. Se ha producido un uso prolongado de un farmaco no indicado contra la cefalea.
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con el inicio del uso de la medicacion.
2. Uno o mas de los siguientes:
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa después de un aumento de dosis de la
medicacion.
b) La cefalea mejora de manera significativa o remite después de una reduccion de la dosis
de la medicacion.
¢) La cefalea remite después de interrumpir el tratamiento.
3. Se ha demostrado, al menos en algunos pacientes, que la medicacion causa cefalea en
tratamientos prolongados.
D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-III

Comentarios: La dosis y duracion de exposicion que podrian ocasionar cefalea a largo plazo varian
dependiendo del farmaco. El periodo de resolucion también flucttia, siempre y cuando el efecto sea
reversible.

Las hormonas exdgenas suelen administrarse como anticonceptivos u hormonoterapia sustitutiva; por
lo tanto la 8.1.10 Cefalea atribuida al uso prolongado de medicamentos no indicados contra la cefalea
engloba la cefalea que aparece como efecto adverso durante el tratamiento hormonal (clasificada con
anterioridad como 8.1.12 Cefalea atribuida a hormonas exdgenas). El uso habitual de hormonas
exogenas puede asociarse a un aumento en la frecuencia o a una nueva aparicion de cefalea migrafiosa o
de otro tipo. En caso de que la primera aparicion de una cefalea guarde una estrecha relacién temporal
con el inicio de tratamiento con hormonas exogenas, se sigue la norma general y se clasifica como
8.1.10 Cefalea atribuida al uso prolongado de medicamentos no indicados contra la cefalea.

En caso de que el empeoramiento significativo (que por lo general significa un aumento de como
minimo el doble respecto a la frecuencia o gravedad) o la cronificacion de una cefalea preexistente con
las caracteristicas de una cefalea primaria guarde una estrecha relacion temporal con el empleo de
hormonas exogenas, se deberian asignar tanto el diagnoéstico inicial como el de 8.1.10 Cefalea
atribuida al uso prolongado de medicamentos no indicados contra la cefalea. La cefalea que se
manifiesta durante el periodo libre de tratamiento en anticonceptivos orales combinados se clasifica
como 8.3.3 Cefalea por privacion de estrogenos.

La 8.1.10 Cefalea atribuida al uso prolongado de medicamentos no indicados contra la cefalea
puede deberse a un efecto farmacologico directo de la medicacion, como una vasoconstriccion que
desencadene hipertension arterial maligna, o a un efecto secundario, como una hipertension
intracraneal inducida por farmacos. Esta tiltima es una complicacion reconocida del uso prolongado de
esteroides anabolizantes, amiodarona, carbonato de litio, acido nalidixico, terapia con hormonas
tiroideas, tetraciclina y minociclina.
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8.1.11 Cefalea atribuida al consumo de o exposicion a otras sustancias

Descripcion: Cefalea que se manifiesta durante o poco después del consumo de o la exposicion a una
sustancia distinta de las descritas con anterioridad, como por ejemplo plantas medicinales, sustancias
animales u otras sustancias organicas e inorganicas administradas por médicos y no médicos como
intento de tratamiento farmacologico, pero que no estan autorizados como medicamentos.

Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.
B. Se ha producido exposicion a una sustancia distinta de las descritas con anterioridad.
C. La causalidad queda demostrada por las dos caracteristicas siguientes:
1. La cefalea se desarrolla dentro de las 12 horas siguientes a la exposicion.
2. La cefalea remite dentro de las 72 horas siguientes a la exposicion.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIIL.

Comentarios: La 8.1.11 Cefalea atribuida al consumo de o exposicion a otras sustancias comprende la
cefalea ocasionada por plantas medicinales, sustancias animales u otras sustancias organicas o
inorganicas administradas por médicos y no médicos como intento de tratamiento farmacologico, pero
que no estan autorizados como medicamentos. Se han registrado casos después de exposicion a una
serie de otras sustancias organicas e inorganicas. Estas son las sustancias mas frecuentemente
implicadas:

Compuestos inorgdnicos:

arsénico, borato, bromato, clorato, cobre, yodo, plomo, litio, mercurio, clorhidrato de tolazolina.
Compuestos organicos:

anilina, balsamo, alcanfor, disulfito carbdnico, tetracloruro de carbono, clordecona, EDTA,
heptacloro, acido sulthidrico, queroseno, alcoholes de cadena larga, metanol, bromuro de metilo,
clorometano, yoduro de metilo, naftalina, compuestos organofosforados (paration, piretro).

Las caracteristicas de la 8.1.11 Cefalea atribuida al consumo de o exposicion a otras sustancias no
estan lo suficientemente delimitadas, y casi siempre varian en funcion de la sustancia. En la mayoria de
los casos se trata de una cefalea continua, difusa, con un dolor sordo de intensidad moderada a grave.

8.2 Cefalea por abuso de medicamentos

Términos utilizados con anterioridad: Cefalea de rebote; cefalea provocada por farmacos; cefalea por
uso inadecuado de medicacion.

Clasificado en otro lugar: A los pacientes con una cefalea primaria preexistente que, junto con el abuso
de medicacion, desarrollen un nuevo tipo de cefalea o un empeoramiento de sus sintomas previos y
ademas cumplan los criterios de la 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos (o a uno de sus subtipos) se
les deberian asignar tanto este diagnostico como el de la cefalea preexistente. Los pacientes que
cumplen los criterios tanto para la 1.3 Migrasia crénica como la 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos
deberian recibir ambos diagndsticos.

Descripcion: Cefalea que aparece 15 o mas dias al mes en paciente con cefalea primaria preexistente
como consecuencia del abuso habitual de medicacion aguda o sintomatica contra la cefalea (durante 10
o mas o 15 o mas dias al mes, segun el farmaco) en un periodo superior a tres meses. Suele, aunque no
siempre, remitir al detener el abuso de medicacion.

Criterios de diagnostico:
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A. Cefalea que aparece >15 dias/mes en paciente con cefalea preexistente.

B. Abuso habitual durante >3 meses de uno o mas fairmacos que se pueden administrar como
tratamiento agudo y/o sintomatico de la cefalea'.

C. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

Notas:

1. Los pacientes deberian clasificarse conforme a uno o mas subtipos de 8.2 Cefalea por abuso de
medicamentos segun los criterios especificos de los farmacos de los que hayan abusado. Por
ejemplo, un paciente que cumple los criterios de la 8.2.2 Cefalea por abuso de triptanes y los de
una de los subformas de la 8.2.3 Cefalea por abuso de otros analgésicos no opioides deberia recibir
ambos diagnosticos. Si ocurre una excepcion cuando los pacientes abusan de analgésicos
combinados, en cuyo caso se clasificarian en la 8.2.5 Cefalea por abuso de combinacion de
analgésicos, y no segun las particularidades de los farmacos que integren la combinacion.

2. Los pacientes que toman varios tipos de fairmacos para el tratamiento agudo o sintomatico de la
cefalea podrian estar haciéndolo de manera que suponga un abuso, incluso cuando no se esté
abusando de los farmacos por separado. Estos casos deberian clasificarse conforme a la 8.2.6
Cefalea atribuida al abuso de varias clases de farmacos sin abuso individual de los mismos.

3. Los pacientes cuyo abuso de medicamentos esté confirmado, pero sean incapaces de identificar la
cantidad o los nombres concretos de los farmacos, se clasifican conforme a la 8.2.7 Cefalea
atribuida al abuso no especificado o no comprobado de varias clases de farmacos hasta que se
pueda recopilar mas informacion. En practicamente todos los casos se precisa seguimiento con un
diario.

Comentarios: La 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos consiste en una interaccion entre un farmaco
consumido en exceso y un paciente propenso. Entre aquellos con cefaleas primarias previamente
diagnosticadas, la mayoria presentan 1. Migrafia o 2. Cefalea de tipo tensional (o ambas); tan solo una
minoria tienen otros diagndsticos como 3.1 Cefalea en racimos cronica o 4.10 Cefalea diaria
persistente de novo.

El diagnostico de 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos es de una enorme importancia en la
practica clinica. Los hallazgos epidemiologicos de muchos paises indican que mas de la mitad de la
poblacion con dolor de cabeza durante 15 o mas dias/mes padecen 8.2 Cefalea por abuso de
medicamentos. Los datos clinicos revelan que la mayoria de los pacientes con este trastorno mejora con
la retirada de la medicacion que consume en exceso, asi como su respuesta al tratamiento preventivo.
Una parte fundamental del manejo exitoso en atencion primaria de la 8.2 Cefalea por abuso de
medicamentos consiste en informar acerca de sus causas y consecuencias. A menudo no se necesita
mas que entregar un folleto informativo para evitar o interrumpir el abuso de medicacion. La
prevencion es especialmente importante en pacientes propensos a sufrir cefaleas frecuentes.

No obstante, el comportamiento de algunos pacientes con 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos es
similar al que se observa en otras farmacodependencias, y la puntuacion en la Escala de gravedad de la
dependencia (Severity of Dependence Scale, SDS) es un factor prondstico significativo de abuso de
medicacion en los pacientes con cefalea.

En los criterios enumerados a continuacion para los distintos subtipos se ha establecido la pauta de
los dias especificos de uso de medicacion que se consideran abuso en funcién mas bien de la opinion de
expertos que de pruebas formales.

Se sabe que los estudios transversales poblacionales que calculan la prevalencia de la 8.2 Cefalea por
abuso de medicamentos pueden registrar la concurrencia en participantes con cefalea >15 dias/mes y
abuso de farmacos para tratamiento agudo y/o sintomatico de la cefalea, pero apenas son capaces de
recopilar informacién sobre la cefalea previa, la duracién de la cefalea actual o el abuso de los
medicamentos, y/o eso puede sustentar una presuncion de causalidad. A consecuencia de esto es posible
que los criterios A y/o B no se cumplan del todo. Siempre y cuando no se cumplan los criterios para otro
diagnoéstico de la ICHD-III, estos casos se deberian clasificar como cefalea por abuso de medicacion
probable, aunque la ICHD-III no dispone de un codigo para este tipo concreto.
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8.2.1 Cefalea por abuso de ergotaminicos

Descripcion: Cefalea que aparece 15 o mas dias al mes en paciente con cefalea primaria preexistente
como consecuencia de la utilizacién de ergotaminicos durante 10 o mas dias al mes en un periodo
superior a tres meses. Suele, aunque no siempre, remitir al detener el abuso de medicacion.

Criterios de diagndstico:

A. Cefalea que cumple los criterios de la 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos.
B. Utilizacién habitual de ergotaminicos durante >10 dias/mes en un periodo de >3 meses.

Comentario: La biodisponibilidad de los ergotaminicos es tan variable que no se puede definir una dosis
minima.

8.2.2  Cefalea por abuso de triptanes

Descripcion: Cefalea que aparece 15 o mas dias al mes en paciente con cefalea primaria preexistente
como consecuencia de la utilizacion de uno o mas triptanes durante 10 o mas dias al mes en un periodo
superior a tres meses. Suele, aunque no siempre, remitir al detener el abuso de medicacion.

Criterios de diagnostico:

A. Cefalea que cumple los criterios de la 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos.
B. Utilizacion habitual de uno o més triptanes' en cualquier formulacion durante >10 dias/mes
durante >3 meses.

Nota:
1. El triptan se especificara entre paréntesis.

Comentario: El abuso de triptanes en pacientes con 1.1 Migrafia sin aura o 1.2 Migraiia con aura
podria aumentar la frecuencia de las crisis de la 1.3 Migraia crénica, Los datos sugieren que esto
ocurre mas rapidamente con el abuso de triptanes que con el abuso de ergotaminicos.

Cefalea por abuso de analgésicos no opioides

Descripcion: Cefalea que aparece 15 o mas dias al mes en paciente con cefalea primaria preexistente
como consecuencia de la utilizacion de uno o mas analgésicos no opioides durante 15 o mas dias al
mes en un periodo superior a tres meses. Suele, aunque no siempre, remitir al detener el abuso de
medicacion.

Comentarios: Un paciente que cumpla los criterios para una o mas subformas de la 8.2.3 Cefalea por
abuso de analgésicos no opioides deberia clasificarse conforme a todos los codigos pertinentes.

Muchos pacientes utilizan mas de un analgésico no opioide: el ejemplo tipico es el paracetamol
(acetaminofeno) y un antiinflamatorio no esteroideos (AINE). Para los propésitos de esta ICHD-III,
todos los analgésicos no opioides se engloban en un unico tipo; por lo tanto, un paciente que utilice
mas de un analgésico no opioide de manera acumulativa, pero no un farmaco de manera individual,
durante 15 o0 mas dias/mes se clasifica como 8.2.3 Cefalea por abuso de analgésicos no opioides (con
el medicamento concreto indicado entre paréntesis) y no como 8.2.6 Cefalea atribuida al abuso de
varias clases de farmacos sin abuso individual de los mismos.

8.2.3.1 Cefalea por abuso de paracetamol (acetaminofeno)
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Criterios de diagndstico:

A. Cefalea que cumple los criterios de la 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos.
B. Utilizacion habitual de paracetamol durante >15 dias/mes en un periodo de >3 meses.

8.2.3.2 Cefalea por abuso de antiinflamatorios no esteroideos (AINE)
Clasificado en otro lugar: El acido acetilsalicilico es un antiinflamatorio no esteroideos (AINE), pero
tiene una actividad singular. Por lo tanto, la 8.2.3.2.1 Cefalea por abuso de dcido acetilsalicilico tiene su
propia subforma.
Criterios de diagndstico:
A. Cefalea que cumple los criterios de la 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos.
B. Consumo habitual de uno o més antiinflamatorios no esteroideos (AINE)', salvo A4cido

acetilsalicilico, durante >15 dias/mes en un periodo de >3 meses.

Nota:

1. El AINE se especificara entre paréntesis.

8.2.3.2.1 Cefalea por abuso de 4cido acetilsalicilico

Criterios de diagnostico:

A.  Cefalea que cumple los criterios de la 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos.
B. Utilizacion habitual de acido acetilsalicilico durante >15 dias/mes en un periodo de >3 meses.

Comentario: El acido acetilsalicilico es un antiinflamatorio no esteroideos (AINE), pero tiene una
actividad singular. Por lo tanto, la 8.2.3.2.1 Cefalea por abuso de dacido acetilsalicilico tiene su propia
subforma.
8.2.3.3 Cefalea por abuso de otros analgésicos no opioides
Criterios de diagnostico:
A.  Cefalea que cumple los criterios de la 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos.
B. Utilizacion habitual de analgésicos no opioides salvo paracetamol o antiinflamatorios no
esteroideos (tampoco acido acetilsalicilico) durante >15 dias/mes en un periodo de >3 meses.
8.2.4  Cefalea por abuso de opioides
Criterios de diagndstico:
A. Cefalea que cumple los criterios de la 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos.

B. Utilizacion habitual de uno o més opioides' durante >10
dias/mes en un periodo de >3 meses.

Nota:

1. El opioide se especificara entre paréntesis.

Comentario: Estudios prospectivos indican que los pacientes con abuso de opioides presentan la tasa
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de recaida més alta después de la supresion del tratamiento.

8.2.5  Cefalea por abuso de combinacién de analgésicos’
Criterios de diagndstico:

A. Cefalea que cumple los criterios de la 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos.

B. Utilizacion habitual de una o méas combinaciones de analgésicos'? durante >10 dias/mes en un
periodo de
>3 meses.

Notas:

1. El término combinacion de analgésicos se emplea especificamente para medicacion que combina
dos farmacos de dos o mas tipos, cada uno de ellos con efecto analgésico (p. ¢j. paracetamol y
codeina) o como analgésico secundario (p. ¢j. cafeina). Las combinaciones con solo dos analgésicos
no opioides (como &cido acetilsalicilico y paracetamol) sin un adyuvante no se consideran
combinacion de analgésicos ya que para los propositos de la ICHD-III ambos farmacos se
encuentran en la misma categoria.

2. La combinacion de analgésicos se especificara entre paréntesis.

Comentarios: El mercado ofrece una gran variedad de combinacion de analgésicos. La gente con
cefalea tiende a tomarlos con frecuencia, y suelen estar implicados en la 8.2 Cefalea por abuso de
medicamentos. Por ello, la 8.2.5 Cefalea por abuso de combinacion de analgésicos cuenta con su
propio codigo.

La combinacion de analgésicos de la que mas se abusa es la de analgésicos no opioides con
opioides, butalbital y/o cafeina.

8.2.6 Cefalea atribuida al abuso de varias clases de farmacos sin abuso individual de los
mismos

Criterios de diagnostico:

A. Cefalea que cumple los criterios de la 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos.

B. Utilizacion habitual de cualquier combinacion de ergotaminicos, triptanes, analgésicos no
opioides y/u opioides' durante >10 dias/mes en un periodo de >3 meses sin abuso de un farmaco
o grupo farmacoldgico por si solo?.

Notas:

1. El farmaco o grupo farmacologico se especificara entre paréntesis.

2. Sin abuso de un farmaco o grupo farmacologico por si solo se refiere a que no se ha cumplido el
criterio B de ninguno de los subtipos especificos 8.2.1-8.2.5.

827 Cefalea atribuida al abuso no especificado o no comprobado de varias clases de
farmacos

Criterios de diagnostico:

A. Cefalea que cumple los criterios de la 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos.
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B. Las dos caracteristicas siguientes:
1. Utilizacion habitual de cualquier combinacion de ergotaminicos, triptanes, analgésicos no
opioides y/u opioides durante >10 dias/mes en un periodo de >3 meses.
2. No se puede establecer de manera fiable la identidad, cantidad ni el patrén de consumo o
abuso de estos farmacos.

Comentario: Son bastante frecuentes los casos de pacientes cuyo abuso de multiples medicamentos de
tratamiento agudo o sintomatico de la cefalea esta confirmado, pero que son incapaces de identificar con
precision cuando o cuanto los consumen. Si bien un registro de seguimiento con un diario durante varias
semanas podria esclarecer la informacién, también retrasaria la necesaria interrupcion del tratamiento.

8.2.8 Cefalea atribuida a abuso de otros medicamentos
Criterios de diagndstico:

A. Cefalea que cumple los criterios de la 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos.

B. Abuso habitual durante >10 dias/mes en un periodo de >3 meses de uno o mas medicamentos
destinados al tratamiento agudo o sintomatico de la cefalea, distintos de los descritos con
anterioridad'.

Nota:

1. El farmaco se especificara entre paréntesis.

8.3 Cefalea atribuida a supresion de una sustancia

Descripcion: Cefalea posterior a y causada por la interrupcion en el consumo de o la exposicion a un
medicamento u otra sustancia que ha tenido lugar durante semanas o meses.

8.3.1  Cefalea por privacion de cafeina

Descripcion: Cefalea que se manifiesta dentro de las 24 horas siguientes a la interrupcion del consumo
habitual de cafeina por encima de 200 mg/dia durante mas de dos semanas. Se resuelve de manera
espontanea durante los siete dias siguientes a la ausencia de consumo.

Criterios de diagndstico:

Cefalea que cumple el criterio C.
Interrupcion o retraso en un consumo de cafeina >200 mg/dia durante > 2 semanas.
La causalidad queda demostrada por las dos caracteristicas siguientes:
1. La cefalea se desarrolla dentro de las 24 horas siguientes al ultimo consumo de cafeina.
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) La cefalea se alivia dentro de la hora siguiente a la ingesta de 100 mg de cafeina.
b) La cefalea se resuelve dentro de los siete dias siguientes a la privacion total de la ingesta
de cafeina.
D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-III.

Qwm>

8.3.2 Cefalea por privacion de opioides

Descripcion: Cefalea que se manifiesta dentro de las 24 horas siguientes a la interrupcion de la
utilizacion diaria de opioides durante mas de tres meses. Se resuelve de manera espontanea durante los
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siete dias siguientes a la ausencia de consumo.
Criterios de diagndstico:

Cefalea que cumple el criterio C.

Utilizacion diaria de opioides durante >3 meses, que es interrumpida.

La causalidad queda demostrada por las dos caracteristicas siguientes:

1. La cefalea se desarrolla dentro de las 24 horas siguientes a la Giltima utilizacion de opioides.
2. La cefalea se resuelve dentro de los siete dias siguientes a la privacion total de opioides.

D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL

Qw>

833 Cefalea por privacion de estrogenos

Descripcion: Cefalea o migraia que se desarrolla dentro de los cinco dias siguientes a la interrupcion
de la utilizacion diaria de estrogenos exdgenos durante tres semanas o mas (por lo general durante el
periodo libre de tratamiento en anticonceptivos orales combinados o después de una tanda de
estrogenoterapia sustitutiva). Se resuelve de manera espontanea durante los siete dias siguientes a la
ausencia de consumo.

Criterios de diagndstico:

Cefalea o migrafa que cumple el criterio C.

Utilizacion diaria de estrogenos exogenos durante >3 semanas, que es interrumpida.

La causalidad queda demostrada por las dos caracteristicas siguientes:

1. La cefalea o migrafa se desarrolla dentro de los cinco dias siguientes a la tltima utilizacion de
estrogenos.

2. La cefalea o migrafia se resuelve dentro de los tres dias siguientes a su aparicion.

D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-III

owp

Comentario: La interrupcion de una tanda de estrogenos exdgenos (por lo general durante el periodo
libre de tratamiento en anticonceptivos orales combinados o después de una tanda de estrogenoterapia
sustitutiva) puede ocasionar cefalea o migrana.

8.3.4  Cefalea atribuida a privacion tras uso prolongado de otras sustancias

Descripcion: Cefalea posterior a y ocasionada por la retirada del consumo o exposicion crénicos a un
medicamento o sustancia distinto de los descritos con anterioridad.

Criterios de diagnostico:

A. Cefalea que cumple el criterio C.
B. Consumo diario de una sustancia distinta a las descritas con anterioridad, durante >3 meses, que es
interrumpido.
C. La causalidad queda demostrada por las dos caracteristicas siguientes:
1. Laaparicion de la cefalea guarda una estrecha relacion temporal con la privacion de la
sustancia.
2. La cefalea se resuelve dentro de los tres meses siguientes a la privacion total de la sustancia.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

Comentarios: Se ha sugerido, si bien sin pruebas concluyentes, que la privacion del consumo cronico de
las siguientes podria causar cefalea: corticoesteroides, antidepresivos triciclicos, inhibidores selectivos
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de recaptacion de la serotonina, antiinflamatorios no esteroideos (AINE).
Cabe la posibilidad de que existan otras sustancias aun sin identificar.
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9. Cefalea de origen infeccioso

9.1

9.1.1
9.1.1.1
9.1.1.2
9.1.1.3

9.12
9.1.2.1
9.12.2

9.13
9.1.3.1
9.13.2

9.14

9.2

9.2.1
9.2.1.1
9.2.1.2

9.22
9.2.2.1
9222

9.23
9.23.1
9232

Cefalea atribuida a infeccion intracraneal
Cefalea atribuida a meningitis o meningoencefalitis bacterianas

Cefalea aguda atribuida a meningitis o meningoencefalitis bacterianas
Cefalea cronica atribuida a meningitis o meningoencefalitis bacterianas

Cefalea persistente atribuida a meningitis o meningoencefalitis bacterianas previas

Cefalea atribuida a meningitis o encefalitis viricas

Cefalea atribuida a meningitis virica

Cefalea atribuida a encefalitis virica

Cefalea atribuida a micosis u otra parasitosis intracraneal
Cefalea aguda atribuida a micosis u otra parasitosis intracraneal
Cefalea cronica atribuida a micosis u otra parasitosis intracraneal
Cefalea atribuida a infeccion cerebral localizada

Cefalea atribuida a infeccion sistémica

Cefalea atribuida a infeccion bacteriana sistémica

Cefalea aguda atribuida a infeccion bacteriana sistémica
Cefalea cronica atribuida a infeccion bacteriana sistémica
Cefalea atribuida a infeccion virica sistémica

Cefalea aguda atribuida a infeccion virica sistémica

Cefalea cronica atribuida a infeccion virica sistémica

Cefalea atribuida a otras infecciones sistémicas

Cefalea aguda atribuida a otras infecciones sistémica

Cefalea cronica atribuida a otras infecciones sistémicas

Clasificado en otro lugar:

Las cefaleas por infecciones extracraneales (como infecciones Oticas, oculares y sinusales) se clasifican
como subtipos de la 11. Cefalea o dolor facial atribuidos a trastornos del craneo, cuello, ojos, oidos,
nariz, senos paranasales, dientes, boca o de otras estructuras faciales o cervicales.

Comentarios generales

La triada de cefalea, fiebre y nduseas/vomitos son altamente indicativos de 9. Cefalea de origen
infeccioso La probabilidad aumenta si el letargo o las convulsiones también forman parte del cuadro

clinico.

¢Cefalea primaria, secundaria o ambas? Las normas generales de atribucion a otro diagndstico se
aplican a la 9. Cefalea de origen infeccioso.

1. En caso de que la primera aparicion de una cefalea guarde una estrecha relacion temporal con una
infeccion, la cefalea se clasifica como secundaria atribuida a dicha infeccion. Esto también se aplica
cuando la nueva cefalea presenta las caracteristicas de cualquiera de las cefaleas primarias
clasificadas en la Parte I de la ICHD-III.

2. En caso de que el empeoramiento significativo (que por lo general significa un aumento de como
minimo el doble respecto a la frecuencia o gravedad) o la cronificacion de una cefalea preexistente
con las caracteristicas de una cefalea primaria guarde una estrecha relacion temporal con una
infeccion, se deberian asignar tanto el diagnostico inicial como el de 9. Cefalea de origen infeccioso
(o uno de sus tipos o subtipos), siempre y cuando existan pruebas fehacientes de que este trastorno
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pueda ocasionar cefalea.

¢JAguda, cronica o persistente? La 9. Cefalea de origen infeccioso suele ser consecuencia de una
infeccion activa que se resuelve dentro de los tres meses siguientes a la erradicacion de la infeccion. En
algunos casos, dependiendo del microbio patégeno, la infeccion no puede ser tratada con éxito y se
mantiene activa. La cefalea podria no desaparecer debido a que la causa continfia presente, y pasados
tres meses se consideraria cronica.

En otros casos menos frecuentes, la infeccion remite o se erradica pero la cefalea no se resuelve;
después de tres meses, por ello la cefalea se considera persistente (conforme al resto de cefaleas
secundarias).

Del mismo modo se han definido las subformas aguda y cronica de la cefalea por infecciones
activas o recientes, en ocasiones en contraste con las subformas persistentes de la cefalea
postinfecciosa (ver, por ejemplo, 9.1.1.1 Cefalea aguda atribuida a meningitis o meningoencefalitis
bacterianas, 9.1.1.2 Cefalea cronica atribuida a meningitis o meningoencefalitis bacterianas 'y 9.1.1.3
Cefalea persistente atribuida a meningitis o meningoencefalitis bacterianas previas). El objetivo es
distinguir y separar dos mecanismos probablemente diferentes y dos planteamientos de manejo
distintos.

Introduccion

La cefalea es un acompafiante comun de las viriasis sistémicas, como la gripe. También es frecuente
que curse con sepsis. En raras ocasiones puede unirse a otras infecciones sistémicas.

En las infecciones intracraneales la cefalea es habitualmente el primero y mas frecuente de los
sintomas que se presentan. La aparicion de un nuevo tipo de cefalea difusa y asociada con sintomas
neurologicos focales o alteraciones del estado mental, sensacion de malestar general o fiebre debe
dirigir la atencion del médico hacia una posible infeccion intracraneal, incluso en ausencia de rigidez
cervical.

Por desgracia no existen buenos estudios prospectivos de las cefaleas asociadas a infecciones
intracraneales; en caso de falta de pruebas, los criterios de diagndstico de algunos subtipos de 9.1
Cefalea atribuida a infeccion intracraneal dependen en parte del consenso general, también del de los
expertos en infecciones neurolédgicas.

Los criterios generales de este capitulo, que se deben respetar lo maximo que sea posible, son los
siguientes:

A. Cefalea que cumple el criterio C.
B. Se ha diagnosticado una infeccion, o una secuela de una infeccion, documentada como causante de
cefalea.
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con el inicio de la infeccion.
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultineamente con el agravamiento
de la infeccion.
b) La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultineamente con la mejoria o
remision de la infeccion.
3. La cefalea presenta las caracteristicas tipicas de la infeccion.
D. No atribuible a otro diagndstico de la ICHD-IIL

9.1 Cefalea atribuida a infeccion intracraneal

Descripcion: Cefalea de duracion variable, rara vez persistente, ocasionada por infeccion intracraneal
bacteriana, virica, micotica o parasitaria o por secuelas de algunas de esas infecciones.
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9.1.1 Cefalea atribuida a meningitis o meningoencefalitis bacterianas

Descripcion: Cefalea de duracion variable por meningitis o meningoencefalitis bacterianas. Puede
manifestarse en el contexto de sintomas gripales leves. Suele ser aguda y aparecer junto con rigidez
cervical, nauseas, fiebre y alteraciones del estado mental y/u otros sintomas y/o signos neurologicos. En
la mayoria de casos remite después de que se haya erradicado la infeccion, pero en raras ocasiones se
convierte en persistente.

Criterios de diagndstico:

A. Cefalea de cualquier duracion que cumple el criterio C.

B. Se han diagnosticado meningitis o meningoencefalitis bacterianas.
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicion de la cefalea guarda una estrecha relacion temporal con el inicio del la
meningitis 0 meningoencefalitis bacterianas.
2. La cefalea ha empeorado de manera significativa simultaneamente con el agravamiento de la
meningitis 0 meningoencefalitis bacterianas.
3. La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultineamente con la mejoria de la
meningitis o meningoencefalitis bacterianas.
4. La cefalea presenta cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) Holocraneal.
b) Localizada en la nuca y asociada a rigidez cervical.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

Comentarios: La cefalea es el sintoma mas comin y puede ser el primer sintoma en este tipo de
infecciones. Deberia sospecharse la presencia de 9.1.1 Cefalea atribuida a meningitis o
meningoencefalitis bacterianas siempre que la cefalea se manifieste junto con fiebre, alteraciones del
estado mental (también con somnolencia), déficits neurologicos focales o crisis epilépticas
generalizadas. En el caso de la encefalitis, los déficits asociados comprenden trastornos del lenguaje o
auditivos, diplopia, hipoestesia en algunas partes del cuerpo, debilidad muscular, paralisis parcial de
extremidades, alucinaciones, trastornos de la personalidad, facultades mentales disminuidas, pérdida
del conocimiento, demencia grave subita y/o amnesia.

No obstante, en la mayoria de los casos de infeccion intracraneal bacteriana es muy complicado
discernir la afectacion puramente meningea de la afectacion puramente encefalica. Ademas, esta
distincion no conduce a planteamientos diferentes para evaluar o escoger un tratamiento. Por lo tanto,
la cefalea por meningitis bacteriana y la cefalea por encefalitis bacteriana se han incluido en el mismo
subgrupo de 9.1.1 Cefalea atribuida a meningitis o meningoencefalitis bacterianas.

Existe una serie de microorganismos que pueden causar meningitis o encefalitis, como
Streptococcus pneumoniae, Neisseria meningitidis o Listeria monocytogenes, entre otros. La
inmunidad subyacente es muy importante ya que la inmunosupresion (debida al VIH o posterior a un
trasplante y otros tratamientos inmunodepresores) incluye en la predisposicion, asi como en los perfiles
clinico y biologico.

La estimulacion directa de las terminaciones nerviosas sensitivas localizadas en la meninges
producida por la infeccion bacteriana ocasiona el inicio de la cefalea. Los productos bacterianos
(toxinas), los mediadores de inflamacion como la bradiquinina, las prostaglandinas y las citocinas y
otras sustancias liberadas por la inflamacién no solo ocasionan dolor de manera directa sino que
también producen una sensibilizacion al dolor y la liberacion de neuropéptidos. En el caso de la
encefalitis, el aumento de la presion intracraneal podria asimismo desempefiar un papel en la aparicion
de la cefalea.

En la mayoria de los casos, la cefalea remite una vez se ha resuelto la infeccion. Sin embargo, la
infeccion puede continuar activa durante meses, dando lugar a una cefalea cronica. En una minoria de
casos la cefalea persiste durante mas de tres meses después de la resolucion de la infeccion causal. Se
describen a continuacion, por tanto, tres subformas distintas de 9.1.1 Cefalea atribuida a meningitis o
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meningoencefalitis bacterianas, puesto que la fisiopatologia y el tratamiento seran diferentes segun la
infeccion se haya erradicado completamente o contintie activa.

9.1.1.1 Cefalea aguda atribuida a meningitis o meningoencefalitis bacterianas
Criterios de diagndstico:

A. Cefalea que cumple los criterios de la 9.1.1 Cefalea atribuida a meningitis o meningoencefalitis
bacterianas y el criterio B.
B. Presencia de cefalea durante >3 meses.

9.1.1.2 Cefalea cronica atribuida a meningitis o meningoencefalitis bacterianas
Criterios de diagndstico:

A. Cefalea que cumple los criterios de la 9.1.1 Cefalea atribuida a meningitis o meningoencefalitis
bacterianas y el criterio C.

B. La meningitis o meningoencefalitis bacterianas contintan activas' o se han resuelto dentro de los
ultimos tres meses.

C. Presencia de cefalea durante >3 meses.

Nota:

1. Se ha demostrado por realce focal o multifocal descrito en RM con contraste y/o por persistencia de
linfocitosis del liquido cefalorraquideo (LCR) con o sin hallazgos de patologia en la barrera
hematoencefalica.

9.1.1.3 Cefalea persistente atribuida a meningitis o meningoencefalitis bacterianas previas
Criterios de diagndstico:

A. Cefalea que cumplia previamente los criterios de la 9.1.1 Cefalea atribuida a meningitis o
meningoencefalitis bacterianas 'y el criterio C.

B. Han remitido la meningitis o meningoencefalitis bacterianas.

C. La cefalea persiste durante >3 meses después de la resolucion de la meningitis o la
meningoencefalitis bacterianas.

D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIIL

9.1.2 Cefalea atribuida a meningitis o encefalitis viricas

Descripcion: Cefalea causada por meningitis o encefalitis viricas que tipicamente presenta rigidez
cervical y fiebre y que en ocasiones se asocia, dependiendo del alcance de la infeccidn, a sintomas o
signos neurologicos, entre los que se incluyen alteraciones del estado mental.

Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.
B. Se han diagnosticado meningitis o encefalitis viricas.
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicion de la cefalea guarda una estrecha relacion temporal con el inicio del la
meningitis o encefalitis viricas.

© International Headache Society 2018



176 Cephalalgia 38(1)

2. Lacefalea ha empeorado de manera significativa simultdneamente con el agravamiento de la
meningitis o encefalitis viricas.

3. La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultdneamente con la mejoria de la
meningitis o encefalitis viricas.

4. La cefalea presenta cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) Holocraneal.
b) Localizada en la nuca y asociada a rigidez cervical.

D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL

Comentarios: Deberia sospecharse la presencia de 9.1.2 Cefalea atribuida a meningitis o encefalitis
viricas siempre que el dolor de cabeza curse junto con fiebre, rigidez cervical, fotofobia, nauseas y/o
vomitos.

Si bien los enterovirus suponen la mayoria de los casos de 9.1.2 Cefalea por meningitis o encefalitis
viricas, existen numerosos virus que también pueden causarla: arbovirus, virus de la poliomielitis,
virus ECHO, virus de Coxsackie, herpes simple, adenovirus o virus de la parotiditis, entre otros. La
reaccion en cadena de la polimerasa (RCP) en LCR facilita el diagnéstico especifico en la mayoria de
los casos. Una RCP en LCR positiva para el virus del herpes simple (VHS), de tipo 1 0 2, y para la
serologia de ADN de VHS-1 y VHS-2 presuponen el diagnostico de encefalitis por herpes simple. En
algunos casos, la RCP en LCR da positivo para los tipos 6 o 7 del virus del herpes humano (VHV).

Se ha demostrado que el limite inferior de deteccion de la RCP se reduce mas de la mitad si la prueba se
lleva a cabo una semana después del inicio de los sintomas, pudiendo ofrecer un resultado negativo
falso. Cuando el resultado de la RCP después de una semana es negativo, el diagnostico puede
establecerse conforme a un cociente anormal de LCR/anticuerpos en sangre.

Al igual que con las infecciones intracraneales bacterianas, puede ser muy complicado discernir la
afectacion puramente meningea de la afectacion puramente encefalica. Es importante, sin embargo,
establecer y mantener esta distincion, pues los diagnosticos de ambas patologias difieren y el prondstico
de la afectacion encefalica es peor. Por ello se otorgan criterios diferentes para 9.1.2.1 Cefalea atribuida
a meningitis virica 'y 9.1.2.2 Cefalea atribuida a encefalitis virica.

Al contrario que con la 9.1.1 Cefalea atribuida a meningitis o meningoencefalitis bacterianas, no se
ha registrado ninguna subforma postinfecciosa persistente de 9.1.2 Cefalea atribuida a meningitis o
encefalitis viricas, de modo que no se ha contemplado incluirla en la clasificacion.

9.1.2.1 Cefalea atribuida a meningitis virica
Criterios de diagndstico:
A. Cefalea que cumple los criterios de la 9.1.2 Cefalea atribuida a meningitis o encefalitis viricas.
B. Enlas pruebas de neurodiagnostico por imagen solo hay realce en la leptomeninge.
9.12.2 Cefalea atribuida a encefalitis virica
Criterios de diagnostico:
A.  Cefalea que cumple los criterios de la 9.1.2 Cefalea atribuida a meningitis o encefalitis viricas.
B. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
1. Las pruebas de neurodiagnéstico por la imagen muestran edema cerebral difuso o multifocal'.
2. Al menos uno de los siguientes:
a) Alteraciones del estado mental.

b) Déficits neurolégicos focales.
c) Crisis epilépticas.
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Nota:

1. Puede existir un realce leptomeningeo.

Comentarios: El dolor suele ser difuso, centrado en las regiones frontal y/o retroorbitaria, intenso o muy
intenso, de caracter pulsatil u opresivo.

Deberia sospecharse la presencia de 9.1.2.2 Cefalea atribuida a encefalitis virica siempre que el
dolor de cabeza curse con alteraciones del estado mental (también disminucion del nivel de
conciencia), déficits neurolégicos focales y/o crisis epilépticas. Otros déficits neurolégicos asociados
son trastornos del lenguaje o auditivos, diplopia, hipoestesia en algunas partes del cuerpo, debilidad
muscular, paralisis parcial de extremidades, ataxia, alucinaciones, trastornos de la personalidad,
pérdida del conocimiento y/o amnesia.

9.1.3 Cefalea atribuida a micosis u otra parasitosis intracraneal

Descripcion: Cefalea de duracion variable por micosis u otra parasitosis intracraneal. Suele
manifestarse en el contexto de inmunodepresion congénita o adquirida. En la mayoria de casos remite
después de que se haya erradicado la infeccion, rara vez se convierte en persistente.

Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.
B. Se ha diagnosticado micosis u otra parasitosis intracraneal.
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicion de la cefalea guarda una estrecha relacion temporal con el inicio de la micosis u
otra parasitosis intracraneal.
2. La cefalea ha empeorado de manera significativa simultaneamente con el agravamiento de la
micosis u otra parasitosis intracraneal.
3. La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultineamente con la mejoria de la
micosis u otra parasitosis intracraneal.
4. La cefalea aparece de manera progresiva' y cumple
Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) Holocraneal.
b) Localizada en la nuca y asociada a rigidez cervical.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-III%.

Notas:

1. La sintomatologia clinica tiende a desarrollarse durante semanas, de manera paralela al nivel de
inmunodepresion.
2. Las mejores herramientas para el diagnostico precoz son TAC o RM.

Comentarios: Deberia sospecharse la presencia de 9.1.3 Cefalea atribuida a micosis u otra parasitosis
intracraneal siempre que la cefalea se manifieste junto con fiebre, alteraciones del estado mental
(también disminucién del nivel de conciencia) y/o varios déficits neuroldgicos focales de gravedad
creciente, y las pruebas de neurodiagnostico por la imagen muestren realce leptomeningeo y/o edema
cerebral difuso.

Entre los hongos que pueden causar meningitis y/o encefalitis se incluyen Candida, Aspergillus y
Cryptococcus neoformans; entre los parasitos se incluye toxoplasma. Ademas del cultivo del liquido
cefalorraquideo (LCR) y pruebas de la RCP en LCR, otras pruebas del LCR y sanguineas integran la
deteccion directa (deteccion citoldgica, visualizacion microscdpica, cultivo e identificacion de elementos
micéticos en las muestras bioldgicas) e indirecta del patégeno (identificacion de un antigeno u otro
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elemento de la capsula). En el caso de la aspergilosis, el antigeno galactomanano puede detectarse en los
liquidos biologicos (suero, lavado broncoalveolar o LCR). En otras micosis sistémicas, el suero 1,3-p-D-
glucano podria facilitar el diagnostico. La tincion con tinta china colorea la capsula criptococica.

Cabe resaltar que las micosis u otras parasitosis meningeas o encefélicas se manifiestan casi
exclusivamente en pacientes inmunodeprimidos o en ancianos. En concreto, los grupos de riesgo serian
los siguientes:

1) Individuos con neutropenia significativa (<500 neutr6filos/mm?).

2) Individuos que han recibido alotrasplantes de células madre hematopoyéticas.

3) Individuos que sigan un tratamiento esteroideo cronico (prednisona 0,3 mg/kg/dia o equivalente
durante mas de tres semanas).

Individuos que siguen o han seguido (en los ultimos 90 dias) un tratamiento con farmacos
inmunodepresores (ciclosporina, anti-TNF, anticuerpos monoclonales, analogos de nucledsidos).
Individuos con inmunodeficiencia hereditaria grave.

4

=

5

=

Una subforma postinfecciosa persistente de la 9.1.3 Cefalea atribuida a micosis u otra parasitosis
intracraneal no esta respaldada por suficientes datos; solo aparece en el Apéndice como A9.1.3.3
Cefalea persistente atribuida a micosis intracraneal u otra parasitosis previa.

9.1.3.1 Cefalea aguda atribuida a micosis u otra parasitosis intracraneal
Criterios de diagnostico:

A. Cefalea que cumple los criterios de la 9.1.3 Cefalea atribuida a micosis y otra parasitosis
intracraneal y el criterio B.
B. Presencia de cefalea durante <3 meses.

Cefalea cronica atribuida a micosis u otra parasitosis intracraneal
Criterios de diagnostico:

A. Cefalea que cumple los criterios de la 9.1.3 Cefalea atribuida a micosis y otra parasitosis
intracraneal y el criterio B.
B. Presencia de cefalea durante >3 meses.

9.1.4 Cefalea atribuida a infeccion cerebral localizada

Descripcion: Cefalea ocasionada por absceso cerebral, empiema subdural, granuloma infeccioso u otra
lesion infeccionsa localizada que suele manifestarse junto con fiebre, déficits neurologicos focales y/o
alteraciones del estado mental (incluyendo disminucion del nivel de conciencia).

Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.
B. La existencia de una infeccion cerebral localizada se ha demostrado con pruebas de
neurodiagndstico por la imagen y/o con anélisis de las muestras.
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con el desarrollo de la infeccion
cerebral localizada, o condujo a su descubrimiento.
2. La cefalea ha empeorado de manera significativa simultdneamente con el deterioro de la
infeccion cerebral localizada, demostrado con cualquiera de los siguientes:
a) Empeoramiento de otros sintomas y/o signos clinicos derivados de la infeccion cerebral
localizada.
b) Hallazgos de un aumento de tamafio (o de ruptura, en caso de absceso cerebral) de la
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infeccion cerebral localizada.

3. La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultaineamente con la mejoria de la
infeccion cerebral localizada.

4. La cefalea presenta al menos una de las siguientes cuatro caracteristicas:
a) Aumento gradual de la intensidad, durante varias horas o dias, de moderada a severa.
b) Empeorada por esfuerzo u otras maniobras de Valsalva.
¢) Cursa con fiebre, nauseas y/o vomitos.
d) Unilateral e ipsilateral a la infeccion cerebral localizada.

D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL

Comentarios: Los abscesos cerebrales por lo general son causados por bacterias anaerdbicas o, a veces,
mixtas, a menudo incluyendo estreptococos o bacteroides anaerobicos. Los estafilococos son frecuentes
tras un traumatismo craneoencefalico, intervencion neuroquirurgica o endocarditis. Las enterobacterias
son frecuentes en otitis cronicas. Los hongos (como el Aspergillus) y los protozoos (como el
Toxoplasma gondii, sobre todo en pacientes con infeccion por el VIH) pueden producir abscesos.

El empiema subdural a menudo es secundario a sinusitis u otitis media. También puede ser una
complicacion de la meningitis. Los granulomas cerebrales pueden cursar con cisticercosis, sarcoidosis,
toxoplasmosis y aspergilosis.

Los mecanismos causantes de la 9.1.4 Cefalea atribuida a infeccion cerebral localizada engloban la
compresion directa, la irritacion de las estructuras meningeas y/o arteriales, la hipertension intracraneal
y la fiebre. Cefalea atribuida empiema subdural, que generalmente se manifiesta junto con fiebre y
sintomas o signos clinicos de irritacion meningea y un aumento de la presion intracraneal.

9.2 Cefalea atribuida a infeccion sistémica

Clasificado en otro lugar: La cefalea atribuida a meningitis o encefalitis que se curse con una infeccion
sistémica deberia ser clasificada como 9.1 Cefalea atribuida a infeccion intracraneal.

Descripcion: Cefalea de duracion variable por infeccion sistémica, que por lo general se cursa con otros
sintomas y/o signos clinicos de la infeccion.

Comentarios: La cefalea en infecciones sistémicas suele ser un sintoma relativamente inespecifico que
no ayuda al diagnostico. Estas patologias estan mayoritariamente dominadas por la fiebre, el malestar
general y otros sintomas sistémicos. No obstante, algunas infecciones, sobre todo la gripe, pueden
manifestar cefalea como sintoma destacado junto con la fiebre u otros sintomas. En caso de que una
infeccidn sistémica curse con meningitis o meningoencefalitis, cualquier cefalea derivada de la infeccion
debera clasificarse conforme al trastorno pertinente como subtipo de 1a 9.1 Cefalea atribuida a infeccion
intracraneal.

En las enfermedades infecciosas, la cefalea suele coexistir con fiebre y puede depender de ella, pero
también puede manifestarse en ausencia de fiebre. La naturaleza exacta de estos mecanismos todavia
precisa mas investigaciones. Entretanto, la enorme desigualdad en la tendencia a causar cefalea indica
que las infecciones sistémicas no tienen este efecto simplemente a través de la fiebre ni los pirogenos
exdgenos o enddgenos. Los mecanismos causantes de cefalea engloban los efectos directos de los
propios microorganismos. Suelen involucrarse varias células (microglia activada y monocitos y
macrofagos, astrocitos activados y barrera hematoencefalica y células endoteliales) junto con diversos
mediadores inflamatorios (citocinas, glutamato, y sistemas COX-2/PGE2, NO—-INOS y de especies
reactivas del oxigeno).

9.2.1 Cefalea atribuida a infeccion bacteriana sistémica

Descripcion: Cefalea ocasionada por y que se manifiesta en asociacion con otros sintomas y signos
clinicos de infeccion virica sistémica, en ausencia de meningitis o meningoencefalitis.

Criterios de diagnostico:
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A. Cefalea de cualquier duracion que cumple el criterio C.
B. Las dos caracteristicas siguientes:
1. Se ha diagnosticado infeccion bacteriana sistémica.
2. No se ha demostrado afectacion meningea ni meningoencefalica.
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con el inicio de la infeccion
bacteriana sistémica.
2. La cefalea ha empeorado de manera significativa simultaneamente con el agravamiento de la
infeccion bacteriana sistémica.
3. La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultaneamente con la mejoria o remision
de la infeccion bacteriana sistémica.
4. La cefalea presenta una de las caracteristicas siguientes, o ambas:
a) Dolor difuso.
b) Intensidad moderada o fuerte.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

9.2.1.1 Cefalea aguda atribuida a infeccion bacteriana sistémica
Criterios de diagnostico:

A. Cefalea que cumple los criterios de la 9.2.1 Cefalea atribuida a infeccion bacteriana sistémica 'y
el criterio B.
B. Presencia de cefalea durante <3 meses.

9.2.1.2 Cefalea cronica atribuida a infeccion bacteriana sistémica
Criterios de diagnostico:

A. Cefalea que cumple los criterios de la 9.2.1 Cefalea atribuida a infeccion bacteriana sistémica y
el criterio B.
B. Presencia de cefalea durante >3 meses.

9.2.2 Cefalea atribuida a infeccion virica sistémica

Descripcion: Cefalea ocasionada por y que se manifiesta en asociacién con otros sintomas y signos
clinicos de infeccion virica sistémica, en ausencia de meningitis o meningoencefalitis.

Criterios de diagnostico:

A. Cefalea de cualquier duracion que cumple el criterio C.
B. Las dos caracteristicas siguientes:
1. Se ha diagnosticado infeccion virica sistémica.
2. No se ha demostrado afectacion meningea ni encefalica.
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con el inicio de la infeccion virica
sistémica.
2. La cefalea ha empeorado de manera significativa simultineamente con el agravamiento de la
infeccion virica sistémica.
3. La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultineamente con la mejoria o remision
de la infeccion virica sistémica.
4. La cefalea presenta una de las caracteristicas siguientes, o ambas:
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a) Dolor difuso.
b) Intensidad moderada o fuerte.
D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL

9.2.2.1 Cefalea aguda atribuida a infeccion virica sistémica
Criterios de diagndstico:

A. Cefalea que cumple los criterios de la 9.2.2 Cefalea atribuida a infeccion virica sistémica 'y el
criterio B.
B. Presencia de cefalea durante <3 meses.

9222 Cefalea cronica atribuida a infeccion virica sistémica
Criterios de diagndstico:

A. Cefalea que cumple los criterios de la 9.2.2 Cefalea por infeccion virica sistémica y el criterio C.
B. Lainfeccion virica sistémica continia activa o se ha resuelto dentro de los ultimos tres meses.
C. Presencia de cefalea durante >3 meses.

9.2.3 Cefalea atribuida a otras infecciones sistémicas

Descripcion: Cefalea ocasionada por y que se manifiesta en asociacion con otros sintomas y signos
clinicos de micosis sistémica o infeccidn por protozoos u otras parasitosis, en ausencia de meningitis o
meningoencefalitis.

Criterios de diagndstico:

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.
B. Las dos caracteristicas siguientes:
1. Se ha diagnosticado micosis sistémica o infeccion por protozoos u otras parasitosis.
2. No se ha demostrado afectacion meningea ni meningoencefélica.
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicién de la cefalea guarda una relacion temporal con el inicio de la infeccion
sistémica o infestacion.
2. La cefalea ha empeorado de manera significativa simultineamente con el agravamiento de la
infeccion sistémica o infestacion.
3. La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultineamente con la mejoria de la
infeccion sistémica o infestacion.
4. La cefalea presenta una de las caracteristicas siguientes, o ambas:
a) Dolor difuso.
b) Intensidad moderada o fuerte.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIIL

Comentarios: Se trata de un grupo heterogéneo y mal definido de infecciones sistémicas, que se
manifiesta especialmente en pacientes inmunodeprimidos o en determinadas zonas geograficas. Los
hongos que suelen implicarse son los hongos patogenos (Cryptococcus neoformans, Histoplasma
capsulatum y Coccidioides immitis) y los hongos oportunistas (géneros Candida y Aspergillus, entre
otros). Entre los protozoos, las infecciones por Pneumocystis carinii 'y Toxoplasma gondii pueden
causar cefalea. También se han registrado casos de cefalea por el nematodo Strongyloides stercoralis.
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9.23.1 Cefalea aguda atribuida a otras infecciones sistémicas
Criterios de diagnostico:

A. Cefalea que cumple los criterios de la 9.2.3 Cefalea atribuida a otras infecciones sistémicas 'y el
criterio B.
B. Presencia de cefalea durante <3 meses.

9232 Cefalea cronica atribuida a otras infecciones sistémicas
Criterios de diagnostico:

A. Cefalea que cumple los criterios de la 9.2.3 Cefalea atribuida a otras infecciones sistémicas 'y el
criterio C.
B. Presencia de cefalea durante >3 meses.
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10. Cefalea atribuida a trastorno de la homeostasis

10.1
10.1.1
10.1.2
10.1.3
10.1.4

10.2

10.3
10.3.1
10.3.2
10.3.3
10.3.4
10.3.5

10.4

10.5

10.6

10.7

Cefalea atribuida a hipoxia o hipercapnia

Cefalea de altura

Cefalea atribuida a vuelo en avién

Cefalea por inmersion

Cefalea por apnea del suefio

Cefalea por dialisis

Cefalea atribuida a hipertension arterial

Cefalea atribuida a feocromocitoma

Cefalea atribuida a crisis hipertensiva sin encefalopatia hipertensiva
Cefalea atribuida a encefalopatia hipertensiva
Cefalea atribuida a preeclampsia o eclampsia
Cefalea atribuida a disreflexia autonomica

Cefalea atribuida a hipotiroidismo

Cefalea atribuida a ayuno

Cefalea cardiaca

Cefalea atribuida a otros trastornos de la homeostasis

Clasificado en otro lugar:

7.1.2 Cefalea atribuida a hipertension intracraneal secundaria a trastornos metabolicos, toxicos u

hormonales.

Comentario general

¢Cefalea primaria, secundaria o ambas? Las normas generales de atribucion a otro diagndstico se

aplican a la 10. Cefalea atribuida a trastorno de la homeostasis.

1. En caso de que la primera aparicion de una nueva cefalea guarde una estrecha relacion temporal con
un trastorno de la homeostasis, la cefalea se clasifica como secundaria atribuida a dicho trastorno.
Esto también se aplica cuando la nueva cefalea presenta las caracteristicas de cualquiera de las

cefaleas primarias clasificadas en la Parte I de la ICHD-IIL

2. En caso de que el empeoramiento significativo (que por lo general significa un aumento de como
minimo el doble respecto a la frecuencia o gravedad) o la cronificacion de una cefalea preexistente
con las caracteristicas de una cefalea primaria guarde una estrecha relacion temporal con un trastorno
de la homeostasis, se deberian asignar tanto el diagnostico inicial como el de 10. Cefalea atribuida a
trastorno de la homeostasis (o uno de sus subtipos), siempre y cuando existan pruebas fehacientes de

que este trastorno pueda ocasionar cefalea.

Introduccion

Existen varios mecanismos que causan los distintos tipos de 10. Cefalea atribuida a trastorno de la
homeostasis. No obstante, cabe la posibilidad de establecer unos criterios de diagndstico generales, que

se cumplen en la mayoria de los casos:

ow>

Cefalea que cumple el criterio C.
Se ha diagnosticado un trastorno de la homeostasis documentado como causante de cefalea.
La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:

1. Laaparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con el inicio del trastorno de la
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homeostasis.
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultdneamente con el trastorno de la
homeostasis.
b) La cefalea se ha aliviado de manera significativa después de la resolucion del trastorno
de la homeostasis.
3. La cefalea presenta las caracteristicas tipicas de trastorno de la homeostasis.
D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-III

10.1 Cefalea atribuida a hipoxia o hipercapnia

Descripcion: Cefalea ocasionada por hipoxia o hipercapnia que se manifiesta derivada a la exposicion
a uno o ambos.

Criterios de diagnostico:

Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.
Se ha producido exposicion a condiciones de hipoxia y/o hipercapnia.
La causalidad queda demostrada mediante uno de los siguientes, o ambos:
1. Laaparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con la exposicion.
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultdneamente con la exposicion a la
hipoxia y/o a la hipercapnia.
b) La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultdneamente con la mejoria de la
hipoxia y/o la hipercapnia.
D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-III.

ow»

10.1.1 Cefalea de altura

Descripcion: Cefalea, generalmente bilateral y agravada por esfuerzo, ocasionada por ascenso a una
altitud superior a 2 500 metros. La cefalea se resuelve dentro de las 24 horas siguientes al descenso.

Criterios de diagnostico:

Cefalea que cumple el criterio C.
Se ha producido un ascenso a mas de 2 500 metros de altura.
La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con el ascenso.
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultdneamente con el ascenso
continuado.
b) La cefalea se ha resuelto dentro de las 24 horas siguientes al descenso a una altitud
inferior a 2 500 metros.
3. La cefalea presenta al menos dos de las siguientes tres caracteristicas:
a) Localizacion bilateral.
b) Intensidad leve o moderada.
c) Agravada por ejercicio, movimiento, esfuerzo, tos y/o flexion del tronco.
D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-III

Qw>

Comentarios: La 10.1.1 Cefalea de altura es una complicacion frecuente de los ascensos a gran altitud,
la padecen mas del 30% de los alpinistas. Los factores de riesgo comprenden antecedentes de 1.
Migraiia, baja saturacion de oxigeno arterial, alto grado de esfuerzo percibido, restricciones del flujo
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venoso y escasa ingesta de liquidos (<2 litros en 24 horas).

Muchas de las 10.1.1 Cefaleas de altura remiten con analgésicos simples como paracetamol
(acetaminofeno) o ibuprofeno. El llamado mal agudo de montafia (MAM) consiste en al menos cefalea
moderada combinada con una o mas de las siguientes manifestaciones: nduseas, anorexia, fatiga,
fotofobia, mareos y trastornos del suefio. La acetazolamida (125 mg, 2-3 veces al dia) y los esteroides
podrian reducir la sensibilidad al MAM. Otras estrategias de prevencion suponen aclimatarse durante
dos dias antes de realizar ejercicio fisico vigoroso a gran altura, ingerir liquidos en abundancia y evitar
el alcohol.

Residir a alturas que superen los 1000 metros aumenta no solo la incidencia sino también la
gravedad de los sintomas de la 1. Migraiia. Se desconocen sus mecanismos y probablemente no guarden
relacion con los de la 10.1.1 Cefalea de altura.

10.1.2  Cefalea atribuida a vuelo en avion

Descripcion: Cefalea por lo general grave, que suele ser unilateral y periocular sin sintomas
autondmicos, ocasionada durante y con motivo de un vuelo en avion. Se resuelve después de aterrizar.

Criterios de diagndstico:

Al menos dos episodios de cefalea que cumplen el criterio C.
El paciente esta viajando en avion.
La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La cefalea se ha desarrollado durante el vuelo en avion.
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) El empeoramiento de la cefalea guarda una relacion temporal con el ascenso tras el
despegue y/o el descenso previo al aterrizar el avion.
b) La cefalea mejora de manera espontanea dentro de los 30 minutos siguientes al final del
ascenso o del descenso del avion.
3. Lacefalea es grave y presenta al menos dos de las siguientes tres caracteristicas:
a) Localizacion unilateral'.
b) Localizacion frontoorbitaria®.
¢) Calidad punzante’.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-III*.

ow>

Notas:

1. El cambio de lado de un vuelo a otro sucede en alrededor del 10% de los casos.
2. Podria propagarse a la region parietal.

3. También podria percibirse dolor pulsatil.

4. Se deberian excluir los trastornos en los senos paranasales.

Comentarios: Una encuesta escandinava reciente ha sefialado que un 8,3% de los pasajeros aéreos
padecen 10.1.2 Cefalea atribuida a vuelo en avion. Se presenta al aterrizar en mas de un 90% de los
casos.

Los sintomas concomitantes se registran en hasta un 30% de los casos. Los sintomas mas habituales
son inquietud y lagrimeo unilateral; en menos de un 5% de los casos se han descrito otros sintomas
parasimpaticos localizados, nauseas o foto/fonofobia.

Una fraccion de los individuos que presentan 10.1.2 Cefalea atribuida a vuelo en avion refieren una

cefalea similar durante el buceo libre y/o un descenso rapido de una montafa, lo que sugiere que

estos dolores se deben al desequilibrio entre las presiones intrasinusal y externa.
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10.1.3 Cefalea por inmersion

Clasificado en otro lugar: La 1. Migraiia, 2. Cefalea de tipo tensional, 4.2 Cefalea por esfuerzo fisico
primaria, 4.5 Cefalea por crioestimulo, 4.6.1 Cefalea por compresion externa y 11.2.1 Cefalea
cervicogénica pueden aparecer durante el buceo. En estos casos, la inmersion debe considerarse como
factor desencadenante mas que como la causa, y la cefalea debera clasificarse conforme al trastorno
pertinente.

Se sabe que el buceo puede causar diseccion de la arteria cervical cardtida o vertebral. La cefalea
resultante debe clasificarse como 6.5.1.1 Cefalea, dolor facial o dolor cervical agudos atribuidos a
diseccion de la arteria cervical cardtida o vertebral

Descripcion: Cefalea ocasionada por buceo a mas de 10 metros de profundidad, que se manifiesta
durante la inmersion pero suele intensificarse al salir a la superficie, en ausencia de sindrome de
descompresion. Suele acompariarse de sintomas de intoxicacion por didxido de carbono (CO2). Remite
rapidamente si se administra oxigeno, o espontaneamente dentro de los tres dias siguientes al buceo.

Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.
B. Las dos caracteristicas siguientes:
1. El paciente esta buceando a >10 metros de profundidad.
2. No hay indicios de sindrome de descompresion.
C. La causalidad queda demostrada por el menos una de las siguientes caracteristicas:
1. Lacefalea se ha desarrollado durante la inmersion.
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) La cefalea empeora a medida que se continta con la inmersion.
b) Cualquiera de los siguientes:
i. La cefalea se resuelve de manera espontanea dentro de los tres dias siguientes a la
inmersion.
ii. La cefalea remite dentro de la hora siguiente al tratamiento con oxigeno al 100%.
3. Al menos uno de los sintomas de intoxicacion por CO, siguientes:
a) Confusion mental.
b) Aturdimiento.
¢) Incoordinacion motora.
d) Disnea.
e) Rubefaccion facial.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

Comentarios: Se ha demostrado que la hipercapnia en ausencia de hipoxia estd asociada con cefalea.
Se sabe que la hipercapnia (pCO, arterial >50 mmHg) causa una relajacion del musculo liso
perivascular, lo que produce una vasodilatacion y el consecuente aumento de la presion intracraneal. El
mejor ejemplo clinico de cefalea por hipercapnia es la 10.1.3 Cefalea por inmersion. El dioxido de
carbono (CO2) puede acumularse en un buceador que aguante la respiracion adrede de forma
intermitente con la intencién equivocada de conservar aire, o que inspire de forma superficial para
minimizar las variaciones de flotabilidad en los pasadizos estrechos de una cueva o grieta. Los
buceadores pueden también hipoventilar de forma no intencionada cuando un traje de neopreno
ajustado o un chaleco compensador de flotabilidad limita la distension de la caja toracica, o cuando la
ventilacion no es la adecuada para el esfuerzo fisico realizado. El ejercicio vigoroso aumenta el grado
de produccion de CO, mas de 10 veces, lo que resulta en una elevacion del pCO, a >60 mmHg.

La 10.1.3 Cefalea por inmersion suele intensificarse durante la fase de descompresion de la
inmersion o al salir a la superficie.

10.1.4 Cefalea por apnea del sueiio
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Descripcion: Cefalea matutina ocasionada por apnea del suefio, generalmente bilateral y de duracion
inferior a cuatro horas. Remite con el tratamiento eficaz de la apnea.

Criterios de diagnostico:

A. Cefalea presente al despertar y que cumple el criterio C.
B. Se ha diagnosticado apnea del suefio con indice de apnea-hipopnea >5'.
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con el inicio de la apnea del suefio.
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) La cefalea ha empeorado simultaneamente con el agravamiento de la apnea del suefio.
b) La cefalea se ha aliviado o ha remitido de manera significativa simultdneamente con la
mejoria o remision de la apnea del suefio.
3. La cefalea presenta al menos una de las siguientes tres caracteristicas:
a) Recurrencia de >15 dias/mes.
b) Todos los siguientes:
i. Localizacion bilateral
ii. Calidad opresiva.

iii.  No cursa con nauseas, fotofobia ni fonofobia.
¢) Remite en un plazo de cuatro horas.
D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-III.

Notas:

1. El indice de apnea-hipopnea se calcula dividiendo el nimero de apneas entre el niimero de horas de
suefio (5-15/h = leve; 15-30/h = moderado; >30/h = grave).
2. La asignacion de un diagnostico definitivo precisa una polisomnografia previa.

Comentarios: La 10.1.4 Cefalea por apnea del sueiio parece ser menos frecuente y de mayor duracion
de lo que se creia. Si bien la cefalea matutina predomina en pacientes con apnea del suefio que en el
resto de la poblacion, la presencia de la cefalea al despertarse es un sintoma inespecifico que se
manifiesta en una gran variedad de cefaleas primarias y secundarias, en trastornos respiratorios
relacionados con el suefio distintos de la apnea del suefio (p. ej., sindrome de Pickwick, trastorno
pulmonar obstructivo crénico) y en otros trastornos primarios del suefio, tales como el sindrome de
piernas inquietas.

No esta claro si el mecanismo de la 10.1.4 Cefalea por apnea del suerio esta relacionado con hipoxia,
hipercapnia o trastornos del suefo.

10.2 Cefalea por didlisis

Descripcion: Cefalea sin caracteristicas especificas que se manifiesta durante y con motivo de
hemodialisis. La resolucion es espontanea en un plazo de 72 horas después de concluir la sesion de
hemodialisis.

Criterios de diagnostico:
A. Al menos tres episodios de cefalea aguda que cumplen el criterio C.

B. El paciente recibe hemodialisis.
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
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1. Cada episodio de cefalea aparece durante una sesion de hemodialisis.
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:

a) Cada episodio de cefalea empeora durante la sesién de hemodialisis.
b) Cada episodio de cefalea remite dentro de las 72 horas posteriores al final de la sesién de
dialisis.
3. Los episodios de cefalea cesan por completo después de un trasplante renal exitoso y la
finalizacion de la hemodialisis.
D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-III'.

Nota:

1. La dialisis elimina rapido la cafeina: deberia considerarse la 8.3.1 Cefalea por supresion de cafeina
en aquellos pacientes que consumen grandes cantidades de cafeina.

Comentarios: La 10.2 Cefalea por didlisis suele cursar con hipotension y el sindrome de
desequilibrio de la dialisis. El sindrome de desequilibrio puede comenzar como una cefalea y después
progresar a obnubilacion y coma, con o sin crisis epilépticas. Este sindrome es relativamente poco
frecuente y puede evitarse ajustando los pardmetros de la dialisis. Las variaciones en los valores de
urea, sodio y magnesio, asi como en la tension arterial y el peso corporal pueden ser factores de
riesgo para desencadenar una 10.2 Cefalea por didlisis.

10.3 Cefalea atribuida a hipertension arterial

Descripcion: Cefalea ocasionada por hipertension arterial, generalmente de localizacion bilateral y
calidad pulsatil, que suele manifestarse durante un aumento brusco en la tension sistolica (>180
mmHg) o diastélica (>120 mmHg). Remite tras la vuelta a la normalidad de la tension arterial.

Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.
B. Se ha demostrado la presencia de hipertension, con tension sistolica >180 mmHg y/o diastolica
>120 mmHg.
C. La causalidad queda demostrada mediante uno de los siguientes, o ambos:
1. Laaparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con el inicio de la hipertension.
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultaneamente con el agravamiento
de la hipertension.

b) La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultdneamente con la mejoria de la
hipertension.
D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-III

Comentarios: La hipertension arterial leve (140-159/90-99 mmHg) o moderada (160-179/100-109
mmHg) no parece que cause cefalea. Sigue siendo polémico afirmar que la hipertension moderada
predispone a padecer cefalea, pero existen algunos datos que lo demuestran.

El seguimiento ambulatorio de la tension en pacientes con hipertension leve o moderada no ha
revelado ninguna relacion convincente entre las variaciones de la tension arterial durante un periodo de
24 horas y la presencia o ausencia de cefalea.

10.3.1 Cefalea atribuida a feocromocitoma

Clasificado en otro lugar: En caso de encefalopatia hipertensiva, la cefalea se clasifica como 10.3.3
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Cefalea atribuida a encefalopatia hipertensiva. Cuando el diagnéstico de feocromocitoma aun no se
haya establecido, y no esté presente encefalopatia hipertensiva, los pacientes pueden cumplir los
criterios para 10.3.2 Cefalea atribuida a crisis hipertensiva sin encefalopatia hipertensiva.

Descripcion: Episodios de cefalea, por lo general intensa y de duracion breve (inferior a una hora) que
cursan con sudoracion, palpitaciones, palidez o ansiedad, ocasionados por feocromocitoma.

Criterios de diagnostico:

Episodios aislados y recurrentes de cefalea de duracion breve que cumplen el criterio C.
Se ha demostrado la presencia de feocromocitoma.
La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicion de los episodios de cefalea guarda una relacion temporal con la progresion del
feocromocitoma, o condujo a su descubrimiento.
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) Los episodios individuales de cefalea se desarrollan en relacion temporal con aumentos
bruscos de la tension arterial.
b) Los episodios individuales de cefalea remiten en relacion temporal con la normalizacion
de la tension arterial.
3. Cefalea que presenta al menos uno de los siguientes sintomas:
a) Sudoracion.
b) Palpitaciones.
¢) Ansiedad.
d) Palidez.
4. Los episodios de cefalea remiten por completo tras extirpar el feocromocitoma.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-III'.

O w>

Nota:

1. El diagnostico se establece al demostrar el aumento de la excrecion de catecolaminas o metabolitos
de catecolaminas, y suele poder confirmarse mediante el analisis de una Unica muestra de orina de
24 horas recogida cuando el paciente esta sintomatico o tiene hipertension.

Comentarios: La 10.3.1 Cefalea atribuida a feocromocitoma se manifiesta como cefalea paroxistica en
un 51-80% de los pacientes con feocromocitoma.

El dolor a menudo es intenso, de localizacion frontal u occipital, y se describe como pulsatil o
constante en calidad. Una caracteristica destacada de la cefalea es su duracion breve: inferior a 15
minutos en un 50% e inferior a una hora en un 70% de los pacientes. Otras caracteristicas consisten en
aprension y/o ansiedad, a menudo junto a una sensacién de muerte inminente, temblor, alteraciones
visuales, dolor toracico o abdominal, nauseas, vomitos y, ocasionalmente, parestesia. La cara del
paciente puede palidecer o sonrojarse durante el ataque.

10.3.2  Cefalea atribuida a crisis hipertensiva sin encefalopatia hipertensiva
Clasificado en otro lugar: 10.3.1 Cefalea atribuida a feocromocitoma.
Descripcion: Cefalea, por lo general de localizacion bilateral y pulsatil, ocasionada por un aumento
paroxistico de hipertension arterial (sistolica >180 mmHg o diastolica >120 mmHg). Remite tras la

vuelta a la normalidad de la tension arterial.

Criterios de diagndstico:
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A.  Cefalea que cumple el criterio C.
B. Las dos caracteristicas siguientes:
1. Se esta produciendo una crisis hipertensiva'.
2. No existe un cuadro clinico ni otras pruebas que demuestren la presencia de encefalopatia
hipertensiva.
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La cefalea se ha desarrollado durante la crisis hipertensiva.
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:

a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultdneamente con el agravamiento
de la hipertension.

b) La cefalea se ha aliviado o ha remitido de manera significativa simultineamente con la
mejoria o remision de la crisis hipertensiva.

3. La cefalea presenta al menos una de las siguientes tres caracteristicas:

a) Localizacion bilateral

b) Caracter pulsatil

¢) Desencadenada por ejercicio fisico.

D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-III

Nota:

1. La crisis hipertensiva se define como un aumento paroxistico en la tension arterial sistolica (=180
mmHg) o diastdlica (>120 mmHg).

Comentario: La hipertension paroxistica puede asociarse a un fallo de los reflejos barorreceptores (tras
endarterectomia carotidea o secundaria a irradiacion del cuello) o en pacientes con tumores de células
enterocromafines.

10.3.3 Cefalea atribuida a encefalopatia hipertensiva

Descripcion: Cefalea, generalmente de localizacion bilateral y calidad pulsatil, causada por un aumento
constante de la tension arterial a valores de 180/120 mmHg o mas, que se acompafa de sintomas de
encefalopatia tales como confusion, letargo, trastornos visuales o crisis epilépticas. Mejora tras la vuelta
a la normalidad de la tension arterial.

Criterios de diagndstico:

A. Cefalea que cumple el criterio C.
B. Se ha diagnosticado encefalopatia hipertensiva.
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con el inicio de la encefalopatia
hipertensiva
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultdneamente con el agravamiento
de la encefalopatia hipertensiva.
b) La cefalea se ha aliviado o ha remitido de manera significativa simultineamente con la
mejoria o remision de la encefalopatia hipertensiva.
3. La cefalea presenta al menos dos de las siguientes tres caracteristicas:
a) Dolor difuso.

b) Caracter pulsatil
¢) Empeora con el ejercicio fisico.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL
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Comentarios: La encefalopatia hipertensiva se manifiesta con un aumento persistente de la tension
arterial >180/120 mmHg y al menos dos de los siguientes: confusion, disminucion del nivel de
conciencia, trastornos visuales (incluido ceguera) y crisis epilépticas. Se considera que aparece cuando
la vasoconstriccion cerebrovascular compensatoria ya no puede evitar la hiperperfusion cerebral al
aumentar la tension arterial. Puesto que la autorregulacion cerebral del flujo sanguineo es insuficiente,
aumenta la permeabilidad endotelial y se produce el edema cerebral. En la RM esta afectacion suele
predominar en la sustancia blanca parietooccipital.

Aunque la encefalopatia hipertensiva en pacientes con hipertension arterial crénica suele
acompafiarse de una tension diastolica >120 mmHg, y de un grado III o IV de retinopatia hipertensiva
(clasificacion Keith-Wagner), los individuos previamente normotensos pueden manifestar signos de
encefalopatia con una tension arterial tan baja como 160/100 mmHg. La retinopatia hipertensiva puede
no existir en el momento de la presentacion clinica.

Cualquier causa de hipertension puede conducir a una encefalopatia hipertensiva. La cefalea por
encefalopatia hipertensiva deberd clasificarse como 10.3.3 Cefalea atribuida a encefalopatia
hipertensiva, sea cual sea su causa subyacente.

10.3.4 Cefalea atribuida a preeclampsia o eclampsia

Descripcion: Cefalea, generalmente de localizacion bilateral y calidad pulsatil, que se manifiesta en
mujeres durante el embarazo o el puerperio junto con preeclampsia o eclampsia. Se resuelve tras la
remision de la preeclampsia o eclampsia.

Criterios de diagnostico:

A. Cefalea en paciente embarazada o en el puerperio (hasta 4 semanas postparto) que cumple el
criterio C.
B. Se ha diagnosticado preeclampsia o eclampsia.
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con el inicio de la preeclampsia o
eclampsia
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultaneamente con el agravamiento
de la preeclampsia o eclampsia.
b) La cefalea se ha aliviado o ha remitido de manera significativa simultdneamente con la
mejoria o remision de la preeclampsia o eclampsia.
3. La cefalea presenta al menos dos de las siguientes tres caracteristicas:
a) Localizacion bilateral
b) Caracter pulsatil
¢) Empeora con el ejercicio fisico.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

Comentarios: La preeclampsia y la eclampsia parecen producir una fuerte respuesta inflamatoria
materna, con amplia actividad inmunitaria sistémica. La placenta parece desempefiar un papel crucial en
su manifestacion, si bien existen casos clinicos que seflalan que la eclampsia puede aparecer tanto en el
puerperio como durante el embarazo.

La preeclampsia y la eclampsia son trastornos multisistémicos con diversas formas clinicas. Para
establecer el diagnostico, se precisa la presencia de hipertension documentada (>140/90 mmHg) en dos
lecturas distintas y separadas entre si por un periodo superior a cuatro horas, o bien el aumento de la
tension diastolica >15 mmHg o de la sistolica >30 mmHg, junto con una excrecion de proteinuria mayor
de 0,3 g/24 horas. Ademas, también pueden aparecer edema tisular, trombocitopenia y alteraciones en
las pruebas de funcién hepatica.
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10.3.5 Cefalea atribuida a disreflexia autonomica

Descripcion: Cefalea intensa y pulsatil de inicio repentino que se manifiesta en pacientes con lesiones
medulares y disreflexia autondmica. Esta (ltima, potencialmente mortal, se presenta como un aumento
paroxistico de la tension arterial entre otros sintomas y signos clinicos, y suele desencadenarse por
irritacion vesical o intestinal (con motivo de infeccion, distension o impactacion).

Criterios de diagnostico:

A. Cefalea de inicio repentino que cumple el criterio C.
B. Presencia de lesion medular y disreflexia autonémica, documentada como un aumento paroxistico
de la tension sistolica >30 mmHg o diastolica >20 mmHg.
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con el aumento de la tension arterial.
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultaneamente con el aumento de la
tension arterial.
b) La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultaneamente con el descenso de la
tension arterial.
3. La cefalea presenta al menos dos de las siguientes cuatro caracteristicas:
a) Intensidad grave.

b) Calidad pulsatil.

¢) Diaforesis craneal a nivel de la lesion medular.

d) Desencadenada por reflejos vesicales o intestinales.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

Comentarios: El intervalo de tiempo hasta el inicio de la disreflexia autonomica después de lesion
medular oscila entre cuatro dias y 15 afios.

Dado que la disreflexia autondmica es potencialmente mortal, una identificacion precoz y gestion
adecuadas son cruciales. En general, la 10.3.5 Cefalea atribuida a disreflexia autonémica es una
cefalea intensa de inicio brusco que se manifiesta junto con otros sintomas y signos clinicos, entre los
que se incluyen un aumento de la tension arterial, alteraciones en la frecuencia cardiaca y diaforesis
craneal al nivel de la lesion medular. Se desencadenan mediante estimulos, nocivos o no, generalmente
de origen visceral (distension vesical, infeccion del tracto urinario, distension o impactacion intestinal,
intervenciones urologicas o tlcera gastrica, entre otros), pero también son de origen somatico (tlcera
de decubito, ufia encarnada, quemaduras, traumatismos o procedimientos quirurgicos o diagndsticos
invasivos).

10.4 Cefalea atribuida a hipotiroidismo

Clasificado en otro lugar: En presencia de hipotiroidismo, la cefalea también puede ser manifestacion
de un adenoma hipofisario y clasificada como 7.4.3 Cefalea atribuida hipersecrecion o hiposecrecion
hipofisaria o hipotalamica.

Descripcion: Cefalea, generalmente de localizacion bilateral y no pulsatil, que se manifiesta en
pacientes con hipotiroidismo y que se resuelve tras la normalizacién de los niveles de hormona
tiroidea.

Criterios de diagndstico:
A. Cefalea que cumple el criterio C.
B. Se ha demostrado la presencia de hipotiroidismo.

C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con el inicio del hipotiroidismo, o
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condujo a su descubrimiento.
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultdneamente con el agravamiento
del hipotiroidismo.
b) La cefalea se ha aliviado o ha remitido de manera significativa simultaneamente con la
mejoria o remision del hipotiroidismo.
3. La cefalea presenta una de las caracteristicas siguientes, o ambas:

a) Localizacion bilateral
b) Caracter constante.
D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL

Comentarios: Se calcula que aproximadamente el 30% de los pacientes con hipotiroidismo padecen 10.4
Cefalea atribuida a hipotiroidismo. Sus mecanismos se desconocen. Hay un predominio femenino y, a
menudo, antecedentes de migrafa.

Si bien se piensa que la 10.4 Cefalea atribuida a hipotiroidismo no se asocia a nauseas o vomitos, un
estudio reciente descubrio que los pacientes hipotiroideos pueden presentar cefalea unilateral, episddica
y pulsatil junto con nauseas y/o vomitos. La mitad de los pacientes estudiados tenian antecedentes de 1.
Migraiia, de modo que el significado de estos resultados no esta claro y es preciso confirmarlos con mas
investigaciones.

10.5  Cefalea atribuida a ayuno

Clasificado en otro lugar: Los episodios de migrana desencadenados por ayuno se clasifican como 1.
Migraiia o alguno de sus subtipos.

Descripcion: Cefalea difusa no pulsatil, generalmente de intensidad leve a moderada, que se manifiesta
durante y esta ocasionada por un ayuno de al menos ocho horas. Se resuelve después de comer.

Criterios de diagnostico:

A. Cefalea difusa que no cumple los criterios de la 1. Migrasia ni ninguno de sus tipos pero si cumple
el criterio C.

B. Elpaciente ha ayunado durante >8 horas.

C. La causalidad queda demostrada por las dos caracteristicas siguientes:
1. La cefalea ha aparecido durante el ayuno.
2. La cefalea se ha aliviado de manera significativa después de comer.

D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIT'.

Nota:

1. La 10.5 Cefalea atribuida a ayuno es por lo general difusa, no pulsatil y de intensidad leve a
moderada. En aquellos pacientes con antecedentes de 1. Migraria, la cefalea durante el ayuno puede
imitar a la 1.1 Migrafia sin aura y deberia clasificarse en consonancia (con el ayuno como factor
desencadenante) si se cumplen los criterios de ese trastorno.

Comentarios: La 10.5 Cefalea atribuida a ayuno es significativamente mas frecuente en pacientes con
un historial previo de cefalea primaria.

La posibilidad de que la manifestacion de la cefalea sea el resultado del ayuno aumenta cuanto
mayor sea la duracion del ayuno. No obstante, la 10.5 Cefalea atribuida al ayuno no parece estar
relacionada con la duracion del suefio, con la privacion de la cafeina ni con la hipoglucemia. Aunque la
cefalea puede aparecer en condiciones de disfuncion cerebral provocada por hipoglucemia, no existen
pruebas concluyentes que respalden una relacion causal. La 10.5 Cefalea atribuida a ayuno puede
manifestarse en ausencia de hipoglucemia; la hipoglucemia por exceso de insulina no desencadena
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cefalea en pacientes migrafiosos, y la cefalea no es una queja de los pacientes que acuden a urgencias
con hipoglucemia sintomatica.

10.6  Cefalea cardiaca

Descripcion: Cefalea de tipo migrafioso, generalmente pero no siempre agravada con el ejercicio
fisico, que se manifiesta durante un episodio de isquemia miocardica. Se resuelve con nitroglicerina.

Criterios de diagndstico:

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.
B. Se ha demostrado la presencia de isquemia miocardica aguda.
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con el inicio de la isquemia
miocardica.
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultaneamente con el agravamiento
de la isquemia miocardica.
b) La cefalea se ha aliviado o ha remitido de manera significativa simultineamente con la
mejoria o remision de la isquemia miocardica.
3. La cefalea presenta al menos dos de las siguientes cuatro caracteristicas:
a) Intensidad moderada o grave.
b) Acompafiada de nauseas.
¢) No se acompaiia de fotofobia ni fotofobia.
d) Empeorada por esfuerzo fisico.
4. La cefalea remite con niroglicerina o sus derivados.
D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-III

Comentarios: El diagnostico debe documentar exhaustivamente la cefalea y la isquemia cardiaca
simultanea durante ergometria o gammagrafia de perfusiéon miocardica. No obstante, se han descrito
casos de 10.6 Cefalea cardiaca en reposo.

Si no se reconoce y diagnostica correctamente la 10.6 Cefalea cardiaca, las consecuencias podrian
ser graves. Por lo tanto, la distincion entre este trastorno y la 1.1 Migrasia sin aura es de una
importancia crucial, sobre todo debido al hecho que las medicaciones vasoconstrictoras (p. ¢j., triptanes,
ergotaminicos) estan indicadas en el tratamiento de la migrafia pero estan contraindicadas en pacientes
con patologias coronarias. Ambos trastornos pueden producir un dolor craneal intenso junto con
nauseas, y ambos pueden desencadenarse con esfuerzo fisico. La cefalea migrafiosa podria
desencadenarse con el tratamiento de la angina con nitroglicerina.

10.7 Cefalea atribuida a otros trastornos de la homeostasis

Descripcion: Cefalea por cualquier trastorno de la homeostasis no descrito con anterioridad.
Criterios de diagndstico:

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.
B. Se ha diagnosticado un trastorno de la homeostasis, diferente de los descritos con anterioridad,
documentado como causante de cefalea.
C. La causalidad queda demostrada por el menos una de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicién de la cefalea guarda una relacion temporal con el inicio del trastorno de la
homeostasis.
2. La cefalea ha empeorado de manera significativa simultdneamente con el agravamiento del
trastorno de la homeostasis.
3. La cefalea se ha aliviado o ha remitido de manera significativa simultineamente con la
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mejoria o remision del trastorno de la homeostasis.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

Comentario: Si bien se ha propuesto una relacion entre la cefalea y varias patologias sistémicas y
metabolicas, no se ha llevado a cabo la evaluacion sistematica de estas relaciones y no existen
suficientes datos que respalden la elaboracion de unos criterios de diagnéstico operativos.
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11. Cefalea o dolor facial atribuidos a trastornos del craneo, cuello, ojos, oidos,
nariz, senos paranasales, dientes, boca o de otras estructuras faciales o
cervicales

11.1 Cefalea atribuida a trastorno 6seo craneal
11.2 Cefalea atribuida a trastorno cervical
11.2.1 Cefalea cervicogena
11.2.2 Cefalea atribuida a tendinitis retrofaringea
11.2.3 Cefalea atribuida a distonia craneocervical
11.3 Cefalea atribuida a trastorno ocular
11.3.1 Cefalea atribuida a glaucoma agudo de angulo cerrado
11.3.2 Cefalea atribuida a defectos de refraccion
11.33 Cefalea atribuida a trastorno ocular inflamatorio
11.3.4 Cefalea troclear
11.4 Cefalea atribuida a trastorno 6tico
11.5 Cefalea atribuida a trastorno nasal o de los senos paranasales
11.5.1 Cefalea atribuida a sinusitis aguda
11.52 Cefalea atribuida a sinusitis cronica o recurrente
11.6 Cefalea atribuida a trastorno dental
11.7 Cefalea atribuida a trastornos de la articulacion temporomandibular
11.8 Cefalea o dolor facial atribuidos a inflamacion del ligamento estilohioideo
11.9 Cefalea o dolor facial atribuidos a otros trastornos del craneo, cuello, ojos, oidos, nariz,

senos paranasales, dientes, boca o de otras estructuras faciales o cervicales

Clasificado en otro lugar:

Las cefaleas ocasionadas por traumatismo craneoencefalico o cervical se clasifican como 5. Cefalea
atribuida a traumatismo craneoencefilico y/o cervical. Asi ocurre, sobre todo, con las cefaleas post-

latigazo cervical, a pesar de la alta probabilidad de que se puedan atribuir a una patologia cervical.

Las cefaleas neuralgiformes que se manifiesten junto con dolor facial, cervical o craneal se clasifican

como 13. Lesiones dolorosas de los pares craneales y otros dolores faciales.

Comentario general

(Cefalea primaria, secundaria o ambas? Las normas generales de atribucion a otro diagnostico se
aplican a la 11. Cefalea o dolor facial por trastornos del craneo, cuello, ojos, oidos, nariz, senos
paranasales, dientes, boca o de otras estructuras faciales o cervicales.

1.

En caso de que la primera aparicion de una nueva cefalea guarde una estrecha relacion temporal
con un trastorno craneal, cervical, facial, ocular, dtico, sinusal, dental o bucal conocido por causar
cefalea, la cefalea se clasifica como secundaria atribuida a dicho trastorno. Esto también se aplica
cuando la nueva cefalea presenta las caracteristicas de cualquiera de las cefaleas primarias
clasificadas en la Parte I de la ICHD-III.

En caso de que el empeoramiento significativo (que por lo general significa un aumento de como
minimo el doble respecto a la frecuencia o gravedad) o la cronificacion de una cefalea preexistente
con las caracteristicas de una cefalea primaria guarde una estrecha relacion temporal con un
trastorno craneal, cervical, facial, ocular, otico, sinusal, dental o bucal, se deberian asignar tanto el
diagnostico inicial como el de 11. Cefalea o dolor facial por trastornos del craneo, cuello, ojos,
oidos, nariz, senos paranasales, dientes, boca o de otras estructuras faciales o cervicales (0 uno de
sus subtipos), siempre y cuando existan pruebas fehacientes de que este trastorno pueda ocasionar
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cefalea.

Introduccion

Las patologias de la columna cervical y otras estructuras del cuello y la cabeza han sido habitualmente
consideradas como causas comunes de cefalea, ya que muchas cefaleas se parecen originarse en la
region cervical, occipital o nucal, o se localizan alli. Los cambios degenerativos en la columna cervical
se pueden encontrar en practicamente toda la poblacion por encima de 40 afios de edad. Sin embargo,
los ensayos comparativos a gran escala han revelado que dichos cambios son también frecuentes en
individuos que no sufren cefaleas. Por tanto las espondilosis u osteocondrosis no son concluyentes
como explicacion del origen de la cefalea. Una situacion parecida es la que se produce con otras
patologias frecuentes: sinusitis cronica, trastornos temporomandibulares o defectos de refraccion
ocular.

Sin unos criterios especificos, seria posible clasificar practicamente cualquier cefalea como 11.
Cefalea o dolor facial atribuidos a trastornos del craneo, cuello, ojos, oidos, nariz, senos paranasales,
dientes, boca o de otras estructuras faciales o cervicales. No basta solo con enumerar las
caracteristicas de las cefaleas para definirlas, puesto que estas manifestaciones no son unicas. El
proposito de este capitulo no es el de describir cefaleas en todos sus subtipos y subformas posibles,
sino de establecer relaciones causales especificas entre las cefaleas y el dolor facial y los trastornos
craneales, cervicales, oculares, Oticos, nasales, sinusales, dentales, bucales o de otras estructuras
faciales o cervicales que pudieran existir. Por ello es preciso establecer unos criterios de actuacion
estrictos para la cefalea cervicogénica y otras causas de cefalea descritas en este capitulo. No es posible
considerar aqui las pruebas diagnosticas que no hayan sido ratificadas o cuyos criterios de calidad no
hayan sido investigados. En cambio, el objetivo de los criterios revisados es motivar el desarrollo de
tests operativos validos y fiables capaces de establecer relaciones causales especificas entre las cefaleas
y los trastornos craneocervicales. Por ello, y debido a la serie de trastornos causales descritos en el
presente capitulo, resulta complicado describir un conjunto de criterios generales para la cefalea o el
dolor facial asociado a ella. No obstante, en la mayoria de los casos existe un consenso respecto a los
siguientes

A. Cefalea o dolor facial que cumple el criterio C.

B. Existen pruebas clinicas, de laboratorio o de imagen que confirman un trastorno o lesion del
craneo, cuello, oidos, nariz, senos paranasales, dientes, boca o de otra estructura facial o cervical
documentado como causante de cefalea.

C. Existen pruebas que respaldan que el origen del dolor es el trastorno o la lesion.

D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-III

11.1 Cefalea atribuida a trastorno dseo craneal

Clasificado en otro lugar: La cefalea ocasionada por traumatismo en el craneo se clasifica como 5.
Cefalea atribuida a traumatismo craneoencefalico y/o cervical o alguno de sus subtipos.

Descripcion: Cefalea ocasionada por trastorno o lesion dsea craneal no traumaticos.
Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.
B. Existen pruebas clinicas, de laboratorio o de imagen que confirman un trastorno o lesiéon 0sea
craneal documentada como causante de cefalea.
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con el inicio del trastorno cervical o la
aparicion de la lesion.
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2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultineamente con el agravamiento
del trastorno o lesion 6sea craneal.
b) La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultaneamente con la mejoria del
trastorno o lesion Osea craneal.
3. La cefalea empeora al ejercer presion sobre la lesion dsea craneal.
4. La cefalea esta localizada en el punto de la lesion dsea craneal.

D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-III.

Comentario: Muchos trastornos del craneo (p.ej., anomalias congénitas, fracturas, tumores, metastasis)
no suelen manifestarse junto con cefalea. Importantes excepciones son la osteomielitis, el mieloma
multiple y la enfermedad de Paget. La cefalea puede también estar causada por lesiones en la
mastoides y por petrositis.

11.2  Cefalea atribuida a trastorno cervical
Clasificado en otro lugar: La cefalea ocasionada por traumatismo cervical se clasifica como 5. Cefalea

atribuida a traumatismo craneoencefalico y/o cervical o alguno de sus subtipos.

Descripcion: Cefalea ocasionada por trastorno no traumatico de cualquier estructura cervical,
incluyendo elementos dseos, musculares y otras partes blandas.

11.2.1 Cefalea cervicogena
Clasificado en otro lugar: La cefalea asociada de manera casual a dolor miofascial en la region

cervical (puntos gatillo miofasciales) puede, si cumple otros criterios, clasificarse como 2.1.1 Cefalea
episodica infrecuente de tipo tensional con hipersensibilidad pericraneal, 2.2.1 Cefalea episodica

frecuente de tipo tensional con hipersensibilidad pericraneal o 2.3.1 Cefalea cronica de tipo tensional

con hipersensibilidad pericraneal. Parece apropiado afadir un diagnostico en el Apéndice para la
A11.2.5 Cefalea atribuida a dolor miofascial en region cervical y esperar a que existan pruebas que
respalden que este tipo de cefalea esta mas relacionada con otras cefaleas cervicogénicas que con la 2.
Cefalea de tipo tensional. Evidentemente, existen multitud de casos en los que ambas categorias se
solapan, y el diagnostico puede constituir un desafio.

Descripcion: Cefalea ocasionada por trastorno de de la columna cervical y sus elementos Oseos,
discales y/o de partes blandas, por lo general acompafiada de dolor cervical, aunque no siempre.

Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.
B. Existen pruebas clinicas y/o de imagen' que confirman un trastorno o lesién de la columna
cervical o de las partes blandas del cuello documentado como causante de cefalea’.
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con el inicio del trastorno cervical o
la presentacion de la lesion.
2. La cefalea se ha aliviado o ha remitido de manera significativa simultdneamente con la
mejoria o remision del trastorno o lesion cervical.
3. La amplitud de movimiento cervical estd reducida y la cefalea empeora de manera
significativa con maniobras de provocacion.
4. La cefalea se resuelve después del bloqueo diagnostico de una estructura cervical o de su
inervacion.
D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-I11*5.
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Notas:

1. Los hallazgos en las pruebas de diagnéstico por la imagen de la columna cervical superior son
frecuentes en los pacientes sin cefalea; son indicativos de causalidad pero no constituyen un indicio
irrefutable.

2. Los tumores, las fracturas, las infecciones y la artritis reumatoide de la parte superior de la columna
cervical no han sido respaldados formalmente como causas de cefalea, sin embargo, si son aceptados
como causas validas cuando cumplen el criterio B en casos individuales. Las espondilosis y
osteocondritis cervicales pueden ser o no causas validas que cumplan el criterio B, de nuevo hay que
valorar cada caso concreto.

3. Cuando el causante sea el dolor miofascial cervical, la cefalea deberia clasificarse como 2. Cefalea
de tipo tensional. No obstante, a la espera de mas pruebas, se incluye en el Apéndice un diagnostico
alternativo de A11.2.5 Cefalea atribuida a dolor miofascial en region cervical.

4. Se ha propuesto la inclusion de la cefalea por radiculopatia de la region cervical superior y, teniendo
en cuenta la convergencia actualmente bien entendida entre la region cervical superior y los
nocirreceptores del trigémino, si parece un causante logico de cefalea. A falta de mas pruebas, este
diagnostico se incluye en el Apéndice como A11.2.4 Cefalea atribuida a radiculopatia de la region
cervical superior.

5. Entre las caracteristicas que tienden a distinguir la 11.2.1 Cefalea cervicogénica de la 1. Migraiia y
la 2. Cefalea de tipo tensional se incluyen dolor que en ningun momento cambia de lado,
provocacion de cefalea tipica mediante presion digital en los mtsculos cervicales o movimiento de la
cabeza y dolor irradiado de la parte posterior a la anterior. No obstante, si bien estas caracteristicas
son propias de la
11.2.1 Cefalea cervicogénica, no se limitan solo a ella, y no necesariamente definen las relaciones
causales. Las caracteristicas migrafiosas como las nauseas, los vomitos o la foto o fonofobia pueden
manifestarse en la 11.2.1 Cefalea cervicogénica, si bien a un nivel inferior que en la 1. Migraia, y
podrian diferenciar algunos casos de la 2. Cefalea de tipo tensional.

11.2.2  Cefalea atribuida a tendinitis retrofaringea

Descripcion: Cefalea por inflamacion o calcificacion en las partes blandas retrofaringeas, generalmente

ocasionada por estiramiento o compresion de los musculos prevertebrales de la region cervical
superior.

Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.
B. Se ha demostrado la existencia de tendinitis retrofaringea con resultados de diagndstico por
imagen de inflamacion anormal de las partes blandas prevertebrales en la region cervical superior.
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicién de la cefalea guarda una relacion temporal con el inicio de la tendinitis
retrofaringea, o condujo a su descubrimiento.
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultineamente con el avance de la
tendinitis retrofaringea
b) La cefalea se ha aliviado o remitido de manera significativa simultaneamente con la
mejora o remision de la tendinitis retrofaringea.
3. La cefalea empeora de manera significativa con la extension del cuello, rotacion de la cabeza
y/o al tragar'.
4. Presencia de sensibilidad a la palpacion en las apdfisis espinosas de las tres vértebras
cervicales superiores?.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-III>.
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Notas:

1. Si bien la retroflexion del cuello agrava el dolor de manera sistematica, esto también ocurre con la
rotacion y al tragar.

2. Las apofisis transversas de las primeras tres vértebras suelen presentar dolor a la palpacion.

3. Se deberia descartar la diseccion superior de la carétida (u otra lesion en torno a dicha arteria) antes
de confirmar el diagnostico de 11.2.2 Cefalea atribuida a tendinitis retrofaringea.

Comentarios: La temperatura corporal y la velocidad de sedimentacion globular (VSG) suelen ser altas
en las tendinitis retrofaringeas.

La calcificacion de los tejidos prevertebrales se aprecia mejor en un TAC o RM, pero también
serviria una radiografia simple cervical. En varios casos, puede aspirarse material calcico amorfo desde
los tejidos prevertebrales inflamados.

11.2.3 Cefalea atribuida a distonia craneocervical

Descripcion: Cefalea ocasionada por distonia de los musculos del cuello, que cursa con movimientos
anormales o postura defectuosa del cuello o la cabeza debido a hiperactividad muscular.

Criterios de diagnostico:

A. Dolor del cuello y la parte posterior de la cabeza que cumple el criterio C.
B. Se ha demostrado distonia craneocervical, manifestada por movimientos anormales o postura
defectuosa del cuello o la cabeza debido a hiperactividad muscular.
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicion del dolor guarda una relacion temporal con el inicio de la distonia craneocervical.
2. El dolor ha empeorado de manera significativa simultaineamente con la progresion de la
distonia craneocervical.
3. El dolor se ha aliviado o remitido simultineamente con la mejora o remision de la distonia
craneocervical.
4. Lalocalizacion de la cefalea coincide con la localizacion de la distonia muscular.
D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-III

Comentarios: Las distonias focales de la cabeza y del cuello acompanadas de 11.2.3 Cefalea atribuida a
distonia craneocervical consisten en distonia faringea, torticolis espasmodica, distonia mandibular,
distonia lingual y una combinacion de distonias cervicales y craneales (distonia de segmentos
craneocervicales).

El dolor lo ocasionan presuntamente la contraccion local de los miisculos y los cambios
secundarios en la sensibilidad.

11.3 Cefalea atribuida a trastorno ocular
Descripcion: Cefalea ocasionada por trastorno en uno o en ambos 0jos.
11.3.1 Cefalea atribuida a glaucoma agudo de angulo cerrado

Descripcion: Cefalea, generalmente unilateral, ocasionada por glaucoma agudo de angulo cerrado y que
se manifiesta junto a otros sintomas y signos clinicos propios de este trastorno.

Criterios de diagnostico:
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Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.
Se ha diagnosticado glaucoma agudo de angulo cerrado y se ha demostrado hipertension ocular.

w >

C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con el inicio del glaucoma.
2. La cefalea ha empeorado de manera significativa simultaneamente con el agravamiento del
glaucoma.
3. La cefalea se ha aliviado o ha remitido de manera significativa simultineamente con la
mejoria o remision del glaucoma.
4. Lalocalizacion del dolor incluye el ojo afectado.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIIL.

Comentarios: El glaucoma agudo de angulo cerrado suele causar dolor ocular y/o periorbitario,
pérdida de agudeza visual (vision borrosa), hiperemia y edema conjuntival, nduseas y vomitos. En
caso de que la presion intraocular supere los 30 mmHg, el riesgo de pérdida visual permanente
aumenta de manera radical, lo que otorga una importancia crucial al diagnostico precoz.

11.3.2  Cefalea atribuida a defectos de refraccion

Descripcion: Cefalea ocasionada por defectos de refraccion ocular, que suele manifestarse de manera
sintomatica después de realizar tareas visuales durante un tiempo prolongado.

Criterios de diagndstico:

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.
B. Existen defectos de refraccion no corregidos o mal corregidos en uno o ambos 0jos.
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La cefalea se ha desarrollado y/o ha empeorado de manera significativa en relacion temporal
con la aparicion o el agravamiento de los defectos de refraccion.
2. La cefalea se ha aliviado de manera significativa tras corregir el defecto de refraccion.
3. La cefalea empeora con la realizacion durante un tiempo prolongado de tareas visuales a un
angulo o distancia que dificulta la vision.
4. La cefalea mejora de manera significativa cuando se interrumpe la tarea visual.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

Comentarios: La mayoria de los pacientes con 11.3.2 Cefalea atribuida a defectos de refraccion
consultara con un oftalmologo.

Si bien un defecto de refraccion no suele ser un causante tan habitual de cefalea como se cree, si
existen pruebas en nifios, asi como varios casos respaldados en adultos.

11.3.3 Cefalea atribuida a trastorno ocular inflamatorio

Descripcion: Cefalea ocasionada por patologias oculares inflamatorias tales como iritis, uveitis,
escleritis o conjuntivitis que se manifiesta con otros sintomas y signos clinicos del trastorno.

Criterios de diagnostico:

A. Cefalea periorbitaria y dolor ocular que cumple el criterio C.

B. Existen pruebas clinicas, de laboratorio y/o de imagen que confirman un trastorno ocular
inflamatorio documentado como causante de cefalea'.

C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con el inicio del trastorno ocular.
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
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D.

a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultdneamente con el agravamiento
del trastorno ocular inflamatorio.
b) La cefalea se ha aliviado de manera significativa o remitido simultineamente con la
mejoria o remision del trastorno ocular inflamatorio.
3. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) La cefalea mejora de manera significativa con la aplicacion topica de anestesia local en el
o0jo.
b) La cefalea empeora al ejercer presion sobre el ojo.
4. En caso de trastorno o lesion unilateral, la localizacion de la cefalea es ipsilateral a la
afeccion®.
No atribuible a otro diagndstico de la ICHD-III.

Notas:

. Los trastornos oculares inflamatorios documentados como causantes de cefalea son iritis, uveitis,

ciclitis, escleritis, coroiditis, conjuntivitis y queratitis.

. Debido al solapamiento y convergencia nociceptivos (que dan lugar al dolor referido), cualquier

fuente de dolor ocular podria producir cefalea en cualquier region. No obstante, cuando el trastorno
ocular inflamatorio es unilateral, lo mas probable es que la cefalea sea localizada e ipsilateral.

Comentario: La inflamacion ocular adopta muchas formas y se puede categorizar de distintas maneras
segun localizacion anatomica (p. ej. iritis, ciclitis, coroiditis) segun su evolucion (p. ej. aguda, subaguda,
cronica), segun su supuesta causa (p. ¢j. infeccion endégena o exdgena, relacionada con el cristalino,
traumatica) o segun el tipo de inflamacion (granulomatosa o no granulomatosa).

11.3.4 Cefalea troclear

Términos utilizados con anterioridad: Cefalea atribuida a trocleitis. Un trastorno no inflamatorio
asociado a disfuncion troclear, denominado cefalea troclear primaria, genera dolor en las regiones
troclear y temporoparietal que empeora con la supraduccion ocular. Se diagnostica y trata igual que la
trocleitis, y por ello se ha incluido en la 11.3.4 Cefalea troclear.

Descripcion: Cefalea, por lo general de localizacion frontal o periorbitaria, que se manifiesta con o sin
dolor ocular, ocasionada por disfuncion o inflamacion peritroclear. Suele agravarse con los
movimientos oculares.

Criterios de diagnostico:

A.
B.

Cefalea periorbitaria y/o frontal que cumple el criterio C.

Existen pruebas clinicas y/o de imagen que confirman la inflamacion o disfuncién troclear

incluyendo hipersensibilidad a la palpacion de la troclea en el angulo superomedial de la orbita

La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:

1. Dolor ocular unilateral.

2. La cefalea empeora con los movimientos oculares'.

3. La cefalea mejora de manera significativa con la inyeccion de anestésico local o corticoide en
la region peritroclear.

4. La cefalea es unilateral e ipsilateral a la troclea afectada.

No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL.
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Nota:

1. En especial los movimientos verticales.

Comentarios: La trocleitis, definida como una inflamacion de la cornea y/o de la polea orbitaria, puede
producir dolor ocular y cefalea frontal que empeoran con movimientos oculares en los que participe el
musculo oblicuo superior. Si bien no es frecuente, tampoco es una afeccion rara, y debe tenerse en
cuenta durante la evaluacion de dolor de cabeza unilateral en la region periorbitaria.

La trocleitis puede asimismo desencadenar una crisis de 1. Migraiia, que deberia clasificarse
conforme su tipo o subtipo correspondiente.
La lectura puede provocar una 11.3.4 Cefalea troclear.

11.4 Cefalea atribuida a trastorno otico

Descripcion: Cefalea ocasionada por patologias oticas inflamatorias, tumorales u otro trastorno de uno o
ambos oidos, que se manifiesta con otros sintomas y signos clinicos del trastorno.

Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.
B. Existen pruebas clinicas, de laboratorio o de imagen que confirman una infeccion, tumor u otro
trastorno irritativo en uno o ambos oidos, documentado como causante de cefalea.
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con el inicio del trastorno o la
aparicion de la lesion otica.
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultineamente con el agravamiento
del trastorno o lesion Otica.
b) La cefalea se ha aliviado o ha remitido de manera significativa simultaineamente con la
mejoria o remision del trastorno o lesion Otica.
La cefalea empeora al ejercer presion sobre el oido afectado o las estructuras periauriculares.
4. En caso de trastorno o lesion otica unilateral, la localizacion de la cefalea es ipsilateral a la
afeccion.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIIL.

ad

Comentario: Debido al solapamiento y convergencia nociceptivos en las regiones craneal y cervical,
parece evidente que un trastorno o lesion Otica dolorosos podria dar lugar a una cefalea. Es poco
probable que una cefalea de estas caracteristicas se produzca sin dolor ético, que es la manifestacion
tipica de este tipo de patologias.

11.5 Cefalea atribuida a trastorno nasal o de los senos paranasales

Término utilizado con anterioridad: El término "cefalea sinusal" ha quedado obsoleto ya que se ha
aplicado tanto a las cefaleas primarias

como a las presuntamente atribuidas a varios trastornos de las estructuras nasales o sinusales.

Descripcion: Cefalea ocasionada por trastorno nasal y/o de los senos paranasales que se manifiesta con
otros sintomas y/o signos clinicos del trastorno.

11.5.1 Cefalea atribuida a sinusitis aguda
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Descripcion: Cefalea ocasionada por rinosinusitis aguda que cursa con otros sintomas y/o signos
clinicos del trastorno.

Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.
B. Existen pruebas clinicas, de endoscopia nasal y/o de diagndstico por la imagen que confirman la
rinosinusitis aguda.
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. Laaparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con el inicio de la rinosinusitis.
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultaneamente con el agravamiento
de la rinosinusitis.
b) La cefalea se ha aliviado o ha remitido de manera significativa simultaneamente con la
mejoria o remision de la rinosinusitis.
3. La cefalea empeora al ejercer presion en los senos paranasales.
4. En el caso de rinosinusitis unilateral, la cefalea es localizada e ipsilateral a la afeccion.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-III'.

Nota:

—_

. La 1. Migraiia o 2. Cefalea de tipo tensional se pueden confundir con la 11.5.1 Cefalea atribuida a
sinusitis aguda por la localizacion parecida de la cefalea y, en el caso de la migrafia, por los
sintomas autondmicos nasales que normalmente le acompafan. La presencia o ausencia de
secrecion nasal purulenta y/u otras caracteristicas diagnosticas de la rinosinusitis aguda son lo que
permite diferenciar ambas afecciones.

Comentarios: El dolor producido por patologia en las mucosas nasales o sus estructuras relacionadas
suele percibirse en la region frontal o facial, pero se irradia a regiones mas posteriores. El mero hecho
de descubrir en los resultados de las pruebas de diagnostico por imagen cambios compatibles con
rinosinusitis aguda que concuerden con la descripcion del dolor del paciente no es suficiente para
diagnosticar 11.5.1 Cefalea atribuida a sinusitis aguda La respuesta al tratamiento con anestesia local
es un indicador convincente, pero podria no ser patognomonico.
Sin embargo, un episodio de 1. Migraiia podria desencadenarse o empeorar a raiz de una patologia

nasal o sinusal.

11.5.2 Cefalea atribuida a sinusitis crénica o recurrente

Descripcion: Cefalea ocasionada por trastorno infeccioso o inflamatorio cronico de los senos
paranasales que asocia otros sintomas y/o signos clinicos del trastorno.

Criterios de diagndstico:

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.
B. Existen pruebas clinicas, de endoscopia nasal y/o de imagen que confirman una infeccion actual o
anterior u otro proceso inflamatorio en los senos paranasales.
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicién de la cefalea guarda una relacion temporal con el inicio de la rinosinusitis
cronica.
2. La cefalea fluctiia simultineamente conforme al nivel de congestion sinusal, secrecion y otros
sintomas de la rinosinusitis cronica.
3. La cefalea empeora al ejercer presion en los senos paranasales.
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4. En el caso de rinosinusitis unilateral, la cefalea es localizada e ipsilateral a la afeccion.
D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL

Comentario: Establecer si una patologia sinusal puede o no producir una cefalea persistente ha sido un
tema polémico. Los estudios mas recientes parecen corroborarlo. No obstante, los cambios patologicos
observados en las pruebas de diagndstico por imagen o endoscopias que concuerdan con la descripcion
del paciente no bastan por si solos para garantizar el diagndstico de la 11.5.2 Cefalea atribuida a
sinusitis cronica o recurrente.

11.6 Cefalea atribuida a trastorno dental

Descripcion: Cefalea ocasionada por un trastorno en la region dental.
Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.

B. Existen pruebas clinicas, de laboratorio o de imagen que confirman un trastorno o lesion dental
documentado como causante de cefalea.
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicion de la cefalea guarda una relacién temporal con el inicio del trastorno o la
aparicion de la lesion.
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultdneamente con el agravamiento
o la progresion del trastorno o la lesion.
b) La cefalea se ha aliviado o ha remitido de manera significativa simultaineamente con la
mejoria o remision del trastorno o la lesion.
3. La cefalea empeora con la palpacion, el sondaje o al ejercer presion sobre las piezas dentales
afectadas.
4. En caso de trastorno o lesion unilateral, la localizacion de la cefalea es ipsilateral a la
afeccion.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

Comentario: Los trastornos dentales suelen causar dolor dental y/o facial que puede irradiarse a la
cabeza. Las causas mas habituales de la 11.6 Cefalea atribuida a trastorno dental son una infeccion o
absceso endodoncico o periodontal, o una irritacion traumatica como la pericoronaritis alrededor de
una muela del juicio semi-incluida.

11.7 Cefalea atribuida a trastornos de la articulacion temporomandibular

Clasificado en otro lugar: Los trastornos maxilares no temporomandibulares, como tumores,
osteomielitis o fracturas, producen dolor localizado que pueda irradiarse a la cara y la cabeza pero rara
vez producen una cefalea por si mismos. Si estos casos contaran con cefalea, se deben clasificar como
11.9 Cefalea o dolor facial atribuidos a trastornos del crdneo, cuello, ojos, oidos, nariz, senos
paranasales, dientes, boca o de otras estructuras faciales o cervicales.

Descripcion: Cefalea ocasionada por trastorno en las estructuras de la region temporomandibular.
Criterios de diagnostico:
A. Cualquier cefalea' que cumple el criterio C.

B. Existen pruebas clinicas de proceso patologico doloroso que afecta elementos de la articulacion
temporomandibular, musculos de la masticacion y/o estructuras asociadas en uno o ambos lados.
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C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con el inicio del trastorno
temporomandibular, o condujo a su descubrimiento.
2. La cefalea empeora con los movimientos maxilares, la actividad maxilar (p. ej. masticacion)
y/o la parafuncion maxilar (p. ej. bruxismo).
3. La cefalea se desencadena con la exploracion fisica al palpar el musculo temporal y/o con
movimientos pasivos de la mandibula.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-III%.
Notas:

1. Localizacién normalmente temporal, en uno o ambos lados.

2. Debido a la tensién muscular, existe un solapamiento entre la 11.7 Cefalea atribuida a trastorno
temporomandibular 'y la 2. Cefalea de tipo tensional. Cuando el diagnostico del trastorno
temporomandibular no esté claro, la cefalea debera clasificarse como 2. Cefalea de tipo tensional o
alguno de sus tipos o subtipos (probablemente con hipersensibilidad de los miisculos pericraneales).

Comentarios: La 11.7 Cefalea atribuida a trastorno temporomandibular suele ser mas notable en la
region temporal, area preauricular de la cara y/o musculos maseteros. Puede ser unilateral, pero es
probable que sea bilateral cuando la patologia subyacente afecta a ambas regiones
temporomandibulares, La irradiacion del dolor a la cara es habitual; el trastorno temporomandibular es
la causa mas habitual de dolor facial después del dolor dental.

Los factores que producen dolor son desplazamiento discal, osteoartritis e hipermovilidad articular y
dolor miofascial regional.

El diagnostico de trastorno temporomandibular puede resultar complicado, con cierta controversia
sobre la importancia relativa de las pruebas clinicas y radiograficas. Se recomienda emplear los criterios
de diagnostico elaborados por el International RDC/TMD Consortium Network and Orofacial Pain
Special Interest Group.

11.8 Cefalea o dolor facial atribuidos a inflamacion del ligamento
estilohioideo

Término utilizado con anterioridad: Sindrome de Eagle.

Descripcion: Cefalea unilateral con dolor cervical, faringeo y/o facial, ocasionada por la inflamacion del
ligamento estilohioideo y que se desencadena o empeora al girar la cabeza.

Criterios de diagnostico:

A.  Cualquier cefalea o dolor cervical, faringeo o facial que cumple el criterio C'.
B. Existen pruebas radiologicas que confirman una calcificacién o alargamiento del ligamento
estilohioideo.
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. El dolor se desencadena o empeora con la palpacion del ligamento estilohioideo.
2. Eldolor se desencadena o empeora al girar la cabeza.
3. El dolor mejora de manera significativa con inyecciones de anestésico local en el ligamento
estilohioideo, o con estiloidectomia.
4. Lalocalizacion del dolor es ipsilateral al ligamento estilohioideo inflamado.
D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-III

Nota:
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1. La 11.8 Cefalea o dolor facial atribuidos a inflamacion del ligamento estilohioideo suele percibirse
en la orofaringe, el cuello y/o la cara, si bien algunos pacientes padecen una cefalea mas difusa.

11.9 Cefalea o dolor facial atribuidos a otros trastornos del craneo, cuello, ojos,
oidos, nariz, senos paranasales, dientes, boca o de otras estructuras faciales o
cervicales

Descripcion: Cefalea o dolor facial por trastornos del craneo, cuello, ojos, oidos, nariz, senos
paranasales, dientes, boca o de otras estructuras faciales o cervicales que no se hayan descrito con
anterioridad.

Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea o dolor facial que cumple el criterio C.

B. Se ha diagnosticado un trastorno del craneo, cuello, ojos, oidos, nariz, senos paranasales, dientes,
boca o de otras estructuras faciales o cervicales documentado como causante de cefalea pero no
descrito con anterioridad.

C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:

1. La aparicion de la cefalea y/o el dolor facial guarda una relacion temporal con el inicio del
trastorno o la aparicion de la lesion.
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:

a) La cefalea y/o el dolor facial ha empeorado de manera significativa simultdneamente con
el agravamiento del trastorno o lesion.
b) La cefalea y/o el dolor facial se ha aliviado o ha remitido de manera significativa
simultaneamente con la mejoria o remision del trastorno o lesion.
3. Lacefalea y/o el dolor facial empeora al ejercer presion sobre la lesion.
4. Lalocalizacion de la cefalea o el dolor facial concuerda con el punto de la lesion.
D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-III
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12. Cefalea atribuida a trastorno psiquiatrico

12.1 Cefalea atribuida a trastorno de somatizacion
12.2 Cefalea atribuida a trastorno psicotico

Clasificado en otro lugar:

Todas las cefaleas atribuidas a trastorno de abuso de sustancias (p. ¢j., drogadiccion), a privacion de una
sustancia, a intoxicacion aguda y a abuso de medicacion se clasifican como tipos o subtipos de la 8.
Cefalea atribuida a administracion o privacion de una sustancia.

Comentario general

(Cefalea primaria, secundaria o ambas? Las cefaleas son un fenémeno frecuente, tal y como los
trastornos psiquiatricos. Por ello también se espera una coexistencia de ambas por casualidad. No
obstante, podria existir una relacion causal entre un trastorno psiquiatrico y una cefalea nueva o que
empeora de manera significativa. Las normas generales de atribucion a otro diagnostico se aplican a la
12. Cefalea atribuida a trastorno psiquidtrico con algunos cambios.

En caso de que la primera aparicion de una nueva cefalea guarde una estrecha relacion temporal con

un trastorno psiquiatrico y se haya confirmado la causalidad, la nueva cefalea se clasifica como

secundaria atribuida a dicho trastorno. Esto también se aplica cuando la nueva cefalea presenta las
caracteristicas de cualquiera de las cefaleas primarias clasificadas en la Parte I de la ICHD-III.

2. En caso de que el empeoramiento significativo (que por lo general significa un aumento de como
minimo el doble respecto a la frecuencia o gravedad) de una cefalea preexistente con las
caracteristicas de una cefalea primaria guarde una estrecha relacion temporal con un trastorno
psiquidtrico, se deberian asignar tanto el diagnostico inicial como el de 12. Cefalea atribuida a
trastorno psiquidtrico, siempre y cuando existan pruebas fehacientes de que este trastorno pueda
ocasionar cefalea.

3. Si no pudiera establecerse una relacion causal, la cefalea primaria preexistente y el trastorno

psiquiatrico se diagnosticaran por separado.

No se han descrito todavia casos de cefalea cronica por trastorno psiquidtrico persistente después de
la resolucién del mismo.

Introduccion

Apenas existen pruebas de casos que respalden las causas psiquiatricas de la cefalea. Por lo tanto, las
categorias de diagnostico de esta seccion de la clasificacion se limitan a esos casos contados en los que
la cefalea ocurre en el contexto y como consecuencia directa de una patologia psiquiatrica cuyo cuadro
clinico se sabe incluye sintomas de cefalea.

Los criterios deberan ser lo suficientemente restrictivos para no incluir falsos positivos, pero han de
reducir el umbral lo suficiente como para incluir a buena parte de los pacientes afectados. En la gran
mayoria de los casos de la 12. Cefalea atribuida a trastorno psiquiatrico el diagnéstico se basa en la
evaluacion personal de la historia clinica y la exploracion fisica en lugar de biomarcadores objetivos de
diagnostico.

Las cefaleas pueden, por supuesto, asociarse a trastornos psiquiatricos sin ninguna conexion causal.
Pueden manifestarse coincidiendo con una serie de trastornos psiquitricos, tales como trastornos
depresivos (depresion mayor, de un unico episodio o recurrente o persistente; trastorno depresivo
persistente), trastornos de ansiedad (trastorno de ansiedad por separacion, trastorno de panico, trastorno
de ansiedad social y trastorno de ansiedad generalizado) y trastornos por episodios traumaticos o estrés
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(trastorno reactivo del apego, trastorno por estrés agudo, trastorno por estrés postraumatico, trastornos
adaptativos). En estos casos en los que no existan pruebas de una relacion causal, se deberian asignar
ambos diagnosticos por separado, el de la cefalea primaria y el del trastorno psiquiatrico.

Los datos epidemioldgicos revelan, no obstante, que la cefalea y los trastornos psiquiatricos
coexisten con una frecuencia mayor de lo que sugeriria el azar. Los factores subyacentes mas
habituales podrian causar o predisponer a ambos trastornos; al contrario, las variables de confusion
pueden sobrestimar la comorbilidad (p. ¢j. los pacientes que tienen un diagndstico son mas propensos a
ser diagnosticados otra patologia por el mero hecho de estar expuestos a un mayor control médico).
Las asociaciones causales auténticas también son posibles, con la cefalea causando el trastorno
psiquidtrico, el trastorno psiquiatrico causando la cefalea, o con una influencia reciproca
(bidireccional) entre la cefalea y el trastorno psiquiatrico.

Si bien se sugiere que la cefalea ocurre Unicamente en asociacién con algunos trastornos
psiquiatricos frecuentes como trastornos depresivos, de ansiedad o traumaticos o por estrés pueden
considerarse derivadas de estos trastornos, se mantiene la incertidumbre que rodea las relaciones
causales debido a la relativa falta de pruebas en este contexto. Por tanto los criterios de las cefaleas
atribuidas a alguno de estos trastornos psiquiatricos solamente se han incluido en el Apéndice. Antes
de establecer una conclusion firme se precisa una aclaracion mas amplia de los mecanismos
subyacentes de estas asociaciones causales.

Los datos publicados sugieren que la presencia de un trastorno psiquiatrico concomitante podria
empeorar la evolucién de la 1. Migraiia o la 2. Cefalea de tipo tensional al aumentar la frecuencia e
intensidad de los episodios, o al disminuir su reaccion al tratamiento. De este modo, la identificacion y
tratamiento de una patologia psiquiatrica concomitante es clave para el control apropiado de estas
cefaleas. En nifios y adolescentes, las cefaleas primarias (1. Migrafia, 2.2 Cefalea episodica frecuente de
tipo tensional y especialmente la 2.3 Cefalea cronica de tipo temsional) presentan a menudo una
morbilidad asociada con el trastorno psiquiatrico. Los trastornos del suefio, trastornos de estrés
postraumatico (TEPT), trastorno de ansiedad social (fobia escolar), trastorno por déficit de atencion e
hiperactividad (TDAH), trastornos de comportamiento, trastornos de aprendizaje, enuresis, encopresis y
trastornos de tics deben ser cuidadosamente buscados y tratados una vez diagnosticados, teniendo en
cuenta la carga negativa en discapacidad y prondstico de cefalea pediatrica.

Para determinar si una cefalea es consecuencia de un trastorno psiquidtrico, resulta necesario
establecer si hay o no un trastorno psiquiatrico concomitante. Se recomienda preguntar a todos los
pacientes con cefalea por sintomas psiquidtricos comorbidos frecuentes, tales como trastornos
depresivos o de ansiedad. Si se sospecha que un trastorno psiquiatrico puede ser el causante de una
cefalea es aconsejable que el paciente reciba una evaluacion por parte de un psiquiatra o psicélogo con
experiencia.

12.1 Cefalea atribuida a trastorno de somatizacion

Descripcion: Cefalea ocasionada como parte de la presentacion sintomatica de un trastorno de
somatizacion.

Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.
B. Se ha diagnosticado un trastorno de somatizacién' caracterizado por los dos criterios siguientes:

1. Antecedentes de varios sintomas fisicos antes de los 30 afios, que o bien no se han explicado
completamente con una patologia médica conocida, o bien, en caso de que exista una patologia
médica relacionada, exceden lo que podria esperarse teniendo en cuenta el historial clinico, la
exploracion fisica o los hallazgos de laboratorio.

2. Durante el curso del trastorno, se cumplen todos los siguientes:

a) Al menos cuatro sintomas dolorosos desde o durante cuatro puntos o funciones diferentes
(p. €j., desde cabeza, torax, espalda, abdomen, articulaciones, extremidades y/o recto, o
durante la menstruacion, el coito y/o la miccion).

b) Al menos dos sintomas gastrointestinales aparte del dolor (p. ej. nauseas, meteorismo,
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vOmitos no relacionados con embarazo, diarrea o intolerancia a varios alimentos).

¢) Al menos un sintoma sexual aparte del dolor (p. e¢j., indiferencia sexual, disfuncién
eréctil o eyaculatoria, menstruacion irregular, sangrado menstrual excesivo y/o vomitos
durante el embarazo).

d) Al menos un sintoma pseudoneurolégico que no se limita al dolor (p. ej., sintomas
conversivos tales como problemas de coordinacion y equilibrio, paralisis o debilidad
localizada, dificultad para tragar o bulto en la garganta, afonia, retencidén urinaria,
alucinaciones, pérdida de sensibilidad tactil o dolorosa, diplopia, ceguera, sordera, crisis
epilépticas, sintomas disociativos tales como amnesia y/o pérdida del conocimiento, sin
incluir los desmayos).

C. La causalidad queda demostrada por el menos una de las siguientes caracteristicas:

1. La cefalea ha evolucionado o se ha agravado su intensidad de manera significativa
simultaneamente con la manifestacion de otros sintomas propios de un trastorno de
somatizacion.

2. La cefalea se hace constante o remite simultdneamente con otros sintomas propios de un
trastorno de somatizacion.

3. La cefalea se resuelve simultineamente con la remision de otros sintomas propios de un
trastorno de somatizacion.

D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIIL

Nota:

1. Deberia destacarse que el trastorno de somatizacioén por si mismo no se incluye en la quinta edicion
del Manual diagnéstico y estadistico de trastornos mentales (DSM-5), la Gltima revision del
Manual de Diagnoéstico de la Asociacién Estadounidense de Psiquiatria, publicado en mayo de
2013; se ha reemplazado por la categoria "Trastorno de sintomas somaticos" (Somatic Symptom
Disorder), que se caracteriza por uno o mas sintomas somaticos asociados con pensamientos
desproporcionados y constantes acerca de la gravedad de los sintomas propios, un alto nivel de
ansiedad persistente sobre la salud o los sintomas, o una dedicacion de tiempo y energia excesivos a
la preocupacion por estos sintomas o problemas de salud. Dada la enorme heterogeneidad de esta
categoria (p. ¢j., engloba tanto a pacientes con cefalea y preocupacion desproporcionada por la
gravedad de la misma, como a casos clasicos de trastornos de somatizacién con un patrén vitalicio
de numerosos sintomas somaticos, incluida la cefalea), se decidié que seria posible realizar la
atribucion solo si la cefalea forma parte de un patron mas amplio de multiples quejas somaticas. Por
lo tanto, la ICHD-III continta empleando la definicion de la DSM-IV para los trastornos de
somatizacion.

Comentario: Los trastornos de somatizacion se caracterizan por la combinacion de varios sintomas de
angustia y una respuesta excesiva o inadaptada a estos sintomas o a los problemas de salud asociados.
Estos sintomas comprenden problemas y/o disfunciones gastricas o intestinales, dolor de espalda, dolor
en brazos, piernas o articulaciones, cefaleas, dolor toracico y/o disnea, mareos, sensacion de cansancio o
baja energia, y problemas para dormir. Las dolencias del paciente son auténticas, independientemente de
si tienen una explicacion médica. Los pacientes suelen experimentar angustia y un nivel alto de
deterioro funcional. Los sintomas pueden acompafiarse o no de trastornos médicos generales
diagnosticados o de trastornos psiquiatricos. Puede darse un alto nivel de uso de atencién médica, que
rara vez calma las preocupaciones de los pacientes. Desde el punto de vista del profesional, muchos de
estos pacientes parecen no responder a los tratamientos, y las nuevas intervenciones o terapias podrian
agravar los sintomas existentes o producir nuevos efectos secundarios y complicaciones. Algunos
pacientes tienen la sensacion de que su valoracion y tratamiento médicos no han sido apropiados.

12.2 Cefalea atribuida a trastorno psicético

Descripcion: Cefalea como manifestacion de un delirio cuyo contenido comprende un mecanismo
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conforme al cual el paciente cree que explica la cefalea (p. ¢j. es producto de un dispositivo que los
extraterrestres le han implantado en la cabeza).

Criterios de diagnostico:

Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.

Presencia de un delirio cuyo contenido comprende un mecanismo que podria explicar la cefalea’.

La causalidad queda demostrada mediante uno de los siguientes, o ambos:

1. La aparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con el inicio del delirio, o condujo a
su descubrimiento.

2. La cefalea se ha resuelto después de la remision del delirio.

D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-III?.

0w

Notas:

1. Por ejemplo: el paciente cree que se le ha implantado un dispositivo en la cabeza que le esta

ocasionando una cefalea, o que tiene un tumor cerebral a pesar de que existen pruebas irrefutables
de lo contrario.

2. Cuando el paciente manifieste la cefalea por primera vez (una de las cefaleas primarias clasificadas
en la Parte I de la ICHD-III) y después exprese una explicacion delirante para la misma, como que
se debe a un tumor cerebral a pesar de que no existan pruebas médicas que lo respalden, la cefalea
podria no ser atribuida al trastorno psiquiatrico, sino que deberia clasificarse como una cefalea
primaria, y el paciente deberia recibir ademas el diagnostico psiquiatrico de trastorno delirante,
tipo somatico.

Comentario: Los delirios son creencias falsas fijas basadas en deducciones incorrectas acerca de la
realidad, que se mantienen con conviccidn a pesar de que existan pruebas evidentes de lo contrario. En
algunas instancias el delirio puede comprender una falsa creencia de que se padece una patologia
médica grave (p. ¢j. tumor o aneurisma cerebral) causante de la cefalea, a pesar de pruebas repetidas y
de explicaciones de expertos reafirmen que dicha afeccion no esta presente. El contenido del delirio
podria ser mas extrafio, como la idea de que lo que ocasiona la cefalea es un transmisor implantado
quir@rgicamente dentro de la cabeza.
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Parte II1

Neuropatias craneales dolorosas, otros dolores
faciales y otras cefaleas

13. Lesiones dolorosas de los pares craneales y otros dolores faciales
14. Otras cefaleas
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13. Lesiones dolorosas de los pares craneales y otros dolores faciales

13.1
13.1.1
13.1.1.1
13.1
13.1
13.1.1.2
13.1
13.1
13.1
13.1.1.3
13.1
13.1
13.1.2
13.1.2.1
13.1.2.2
13.1.2.3
13.1.2.4
13.1.2.5
13.2
13.2.1
13.2.1.1
13.2.1.2
13.2.1.3
13.2.2
13.2.2.1
13.2.2.2
133
13.3.1
13.3.1.1
13.3.1.2
13.3.1.3
13.32
13.3.2.1
13.3.2.2
13.3.2.3
13.3.2.4
13.4
13.5
13.6
13.7
13.8
13.9
13.10
13.11
13.12
13.13

AL
112

.21
1.22
1.23

1301
132

Dolor atribuido a lesion o enfermedad del nervio trigémino
Neuralgia del trig¢émino

Neuralgia clasica del trigémino

Neuralgia clasica del trigémino estrictamente paroxistica
Neuralgia clasica del trigémino con dolor continuo

Neuralgia del trigémino secundaria

Neuralgia del trigémino atribuida a esclerosis multiple
Neuralgia del trigémino atribuida a lesién ocupante de espacio
Neuralgia del trigémino atribuida a otras causas

Neuralgia idiopatica del trigémino

Neuralgia idiopatica del trigémino estrictamente paroxistica
Neuralgia idiopatica del trigémino con dolor continuo
Neuropatia dolorosa del trigémino

Neuropatia dolorosa del trigémino atribuida a herpes zoster
Neuralgia del trigémino postherpética

Neuralgia del trigémino postraumatica dolorosa

Neuropatia dolorosa del trigémino atribuida a otros trastornos
Neuropatia idiopatica del trigémino

Dolor atribuido a lesion o enfermedad del nervio glosofaringeo
Neuralgia del glosofaringeo

Neuralgia clasica del glosofaringeo

Neuralgia del glosofaringeo secundaria

Neuralgia idiopatica del glosofaringeo

Neuropatia dolorosa del glosofaringeo

Neuropatia dolorosa del glosofaringeo atribuida a causa conocida
Neuropatia dolorosa del glosofaringeo idiopatica

Dolor atribuido a lesion o enfermedad del nervio intermedio
Neuralgia del nervio intermedio

Neuralgia clasica del nervio intermedio

Neuralgia secundaria del nervio intermedio

Neuralgia idiopatica del nervio intermedio

Neuropatia dolorosa del nervio intermedio

Neuropatia dolorosa del nervio intermedio atribuida a herpes zoster
Neuralgia del nervio intermedio postherpética

Neuropatia dolorosa del nervio intermedio atribuida a otros trastornos
Neuropatia dolorosa del nervio intermedio idiopatica
Neuralgia occipital

Sindrome cervicogloso

Neuritis optica dolorosa

Cefalea atribuida a paralisis oculomotora de origen isquémico
Sindrome de Tolosa-Hunt

Sindrome oculosimpatico paratrigeminal (de Raeder)
Neuropatia oftalmopléjica dolorosa recurrente

Sindrome de la boca ardiente

Dolor facial idiopatico persistente

Dolor neuropatico central
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13.13.1 Dolor neuropatico central atribuido a esclerosis multiple (EM)
13.13.2 Dolor central tras ictus
Introduccion

Este capitulo expone un sistema de clasificacion para las lesiones dolorosas de los pares craneales y
otros dolores faciales basado en el consenso entre la Sociedad Internacional de Cefaleas (IHS) y la
Asociacion Internacional para el Estudio del Dolor (IASP).

La nosologia existente de los dolores de los pares craneales no refleja plenamente las sutiles
diferencias entre las distintas afecciones. No obstante, mas que abandonar muchos de los términos de
diagnoéstico ya establecidos, esta clasificacion los mantiene y ofrece definiciones detalladas para el
diagnostico diferencial y sus tipos, subtipos y subformas.

Las fibras aferentes en los nervios trigémino, intermedio de Wrisberg, glosofaringeo y vago
conducen, junto con las raices cervicales superiores a través de los nervios occipitales, el estimulo
nociceptivo hacia las vias centrales del tronco encefélico y hacia las areas cerebrales que procesan la
nocicepcion y el dolor en la cabeza y el cuello. El cerebro percibe el dolor en el area inervada.

El dolor puede manifestarse en cualquiera de las multiples formas distintas que se cree reflejan las
diferencias en la fisiopatologia neural, incluso si no se conocen bien los detalles. Lo que si se sabe es
que los dolores faciales neuropaticos se pueden clasificar basandose en sus caracteristicas y etologia
clinicas especificas. Lo esencial para este concepto es la delimitacion clinica desde el inicio del grupo
de diagnostico principal en el que mejor encaje el paciente, seguido de pruebas etiologicas acerca de
los tipos y subtipos de diagndstico y de la decision respecto al tratamiento.

Existen varios ejes de clasificacion.

a) Sindromologia: neuralgia o neuropatia

La division entre, por ejemplo, neuralgia del trigémino y neuropatia del trigémino deberia verse
como una manera pragmatica de diferenciar las afecciones cuyo cuadro clinico y manejo de
tratamiento difieren mientras que ambas no se pueden clasificar basandose en la patologia actual
conocida o la fisiopatologia. Lo mismo cabe decir de los trastornos dolorosos asociados a los nervios
glosofaringeo e intermedio de Wrisberg.

Un causante destacado de dolor en los nervios craneales es el herpes zoster. A pesar de que el dolor
del trigémino después de un herpes zoster probablemente provoque varios tipos de cambios patologicos
en las vias del trigémino (p. ej. "nocirreceptor irritable" frente al tipo "desaferenciacion"), los datos
disponibles son muy limitados para clasificarlos como neuralgia frente a neuropatia. Por eso se mantiene
el término establecido de neuralgia postherpética.

b) Localizacién: dolor neuropdtico central o periférico

Una lesion o activacion excesiva de estos nervios (dolor neuropatico periférico) o de sus vias (dolor
neuropéatico central) ocasiona dolor neuropatico facial.

¢) Etiologia: clasica, idiopdtica o secundaria

La causa del dolor neuropatico puede estar clara, como una infeccion por el virus varicela-zdster o
una anomalia estructural (p. ¢j. placa de esclerosis multiple) demostrada mediante pruebas de
diagnostico por la imagen: dicho dolor se denomina secundario y atribuido al trastorno causal. En otros
casos no existe un motivo aparente (se denomina idiopdtico).

En las neuralgias del trigémino, glosofaringeo e intermedio de Wrisberg, el término cldsico se reserva
para los casos donde las pruebas de diagndstico por imagen o la intervencion quirGirgica hayan
descubierto una compresion del nervio correspondiente. En el sentido estricto las neuralgias son
secundarias (a la compresion neurovascular), pero resulta beneficioso separarlas de otros causantes
basandose en la amplitud de sus opciones terapéuticas y las fisiopatologias nerviosas potencialmente
diferentes.

13.1 Dolor atribuido a lesion o enfermedad del nervio trigémino

13.1.1 Neuralgia del trigémino
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Descripcion: La neuralgia del trigémino es un dolor unilateral similar a una descarga eléctrica breve, de
aparicion y desaparicion repentinas, limitado a la distribucion de una o mas ramas de la division del
nervio trigémino y desencadenado por estimulos inocuos. Puede desarrollarse sin motivo aparente o
estar causado por otro trastorno diagnosticado. Ademas, podria presentar dolor continuo concomitante
de intensidad moderada dentro de las distribuciones de las ramas nerviosas afectadas.

Términos utilizados con anterioridad: Tic doloroso; neuralgia del trigémino primaria.
Criterios de diagnostico:

A. Paroxismos recurrentes de dolor facial unilateral en las distribuciones de una o mas ramas de la
division del
nervio trigémino, sin irradiacion!, y que cumple los criterios By C.
B. El dolor presenta todas las caracteristicas siguientes:
1. Duracién de entre una fraccion de segundo hasta dos minutos®.
2. Intensidad grave’.
3. Sensacion de descarga eléctrica o dolor fulgurante, punzante o agudo.
C. Desencadenada por estimulos inocuos dentro de la distribucion del trigémino afectada®.
D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-III.

Notas:

1. En unos pocos pacientes el dolor puede irradiarse a otra division, pero se mantiene dentro de los
dermatomas del trigémino.

2. La duracion puede varias con el tiempo de manera que los paroxismos sean mas prolongados. Una
minoria de pacientes referira ataques que en su mayoria duran >2 minutos.

3. El dolor puede intensificarse conforma avanza el tiempo.

4. Algunos ataques pueden o parecen ser espontineos, pero deben existir antecedentes de dolor
provocado por un estimulo inocuo para cumplir este criterio. Lo ideal es que el médico tratante
procure confirmar el historial para reproducir el fenomeno desencadenante. Sin embargo, esto no
siempre es posible por la negativa del paciente, por una localizacion anatomica incomoda del
desencadenante y/o por otros factores.

Comentarios: El diagnéstico de la 13.1.1 Neuralgia del trigémino se debe establecer de manera clinica.
Las investigaciones se diseflan para identificar la causa probable.

Salvo por el fenomeno desencadenante, la mayoria de pacientes con 13.1.1 Neuralgia del trigémino
no manifiestan las anomalias sensitivas dentro de la distribucion del trigémino a menos que se utilicen
métodos avanzados (p. ej. pruebas cuantitativas de sensibilidad). No obstante, en algunos la
exploracion clinica neurologica puede mostrar déficits sensitivos, que deberian incitar a la realizacion
de pruebas de neurodiagndstico por la imagen para averiguar la posible causa. Asi se posibilita el
diagnostico de subformas como la 13.1.1.1 Neuralgia clasica del trigémino, 1a 13.1.1.2 Neuralgia del
trigémino secundaria o la 13.1.1.3 Neuralgia idiopatica del trigémino.

En los casos muy graves, el dolor produce con frecuencia un espasmo del lado de la cara afecto (tic
doloroso).

Podrian aparecer sintomas autondomicos leves, como lagrimeo y/o enrojecimiento del ojo ipsilateral.

Después de un paroxismo doloroso hay un periodo refractario, durante el cual no se puede
desencadenar dolor.

13.1.1.1 Neuralgia clasica del trigémino

Descripcion: Neuralgia del trigémino que se desarrolla sin otra causa aparente que no sea la compresion
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neurovascular.
Criterios de diagndstico:

A. Paroxismos recurrentes de dolor facial unilateral que cumplen los criterios de la 13.1.1 Neuralgia
del trigémino.

B. Demostrada compresion neurovascular (no solo contacto) con RM o durante intervencion
quirtargical, con cambios morfolégicos' en la raiz del nervio trigémino.

Nota:
1. En general atrofia o desplazamiento.

Comentarios: La atrofia de una raiz nerviosa y/o el desplazamiento debido a la compresion
neurovascular se asocian de manera independiente al cuadro clinico de la 13.1.1 Neuralgia del
trigémino. En caso de que estos cambios anatomicos estén presentes, el trastorno se diagnostica como
13.1.1.1 Neuralgia clasica del trigémino.

El punto habitual de la compresion neurovascular es en la zona de entrada de la raiz, con compresion
por una arteria asociada mas claramente a sintomas que a la compresion por una vena. Existen técnicas
de RM para medir el volumen y el area longitudinal de la raiz. Entre los cambios atroficos se incluyen la
desmielinizacion, la pérdida neuronal, los cambios en la microvasculatura y otros cambios morfologicos.
Si bien no estan claros los mecanismos concretos de como los cambios atroficos en el nervio del
trigémino contribuyen a generar dolor, existen pruebas que respaldan que cuando se manifiestan en el
preoperatorio vaticinan un resultado positivo después de la descompresion microvascular.

Muchos pacientes con 13.1.1.1 Neuralgia clasica del trigémino recuerdan con claridad el inicio del
dolor.

La 13.1.1.1 Neuralgia cldsica del trigémino suele aparecer en la segunda o tercera ramas. El dolor
rara vez es bilateral (de manera secuencial en lugar de concomitante).

La 13.1.1.1 Neuralgia cldsica del trigémino puede suceder a un periodo de dolor continuo atipico, lo
que se conoce en la literatura como pre-neuralgia del trigémino.

La mayoria de los pacientes suelen mantenerse asintomaticos entre los paroxismos. En la subforma
13.1.1.2 Neuralgia clasica del trigémino con dolor continuo existe un dolor de fondo prolongado en el
area afectada.

13.1.1.1.1  Neuralgia clasica del trigémino estrictamente paroxistica
Descripcion: Neuralgia del trigémino sin dolor facial de fondo persistente.
Criterios de diagndstico:
A. Paroxismos recurrentes de dolor facial unilateral que cumplen los criterios de la 13.1.1.1
Neuralgia clasica del trigémino.

B. Sin dolor entre los ataques en la rama del trigémino afectada.

Comentario: La 13.1.1.1 Neuralgia clasica del trigémino estrictamente paroxistica suele reaccionar, al
menos al principio, al tratamiento farmacologico (sobre todo a la carbamazepina o la oxcarbazepina).

13.1.1.1.2  Neuralgia clasica del trigémino con dolor continuo

Términos utilizados con anterioridad: Neuralgia del trigémino atipica; neuralgia del trigémino de tipo
2.

Descripcion: Neuralgia clasica del trigémino con dolor facial de fondo persistente.
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Criterios de diagndstico:

A. Paroxismos recurrentes de dolor facial unilateral que cumplen los criterios de la 13.1.1.1
Neuralgia clasica del trigémino.
B. Dolor concomitante continuo o casi continuo entre los ataques en la rama del trigémino afectada.

Comentario: La sensibilizacion periférica o central puede explicar el dolor continuo.
13.1.1.2 Neuralgia del trigémino secundaria

Descripcion: Neuralgia del trigémino ocasionada por un trastorno subyacente. La exploracion clinica
revela cambios sensitivos en una proporcion significativa de estos pacientes.

Criterios de diagndstico:

A. Paroxismos recurrentes de dolor facial unilateral que cumplen los criterios de la 13.1.1 Neuralgia
del trigémino, bien estrictamente paroxisticos o bien asociados con dolor concomitante continuo
o casi continuo.

B. Se ha demostrado la existencia de una afeccion subyacente documentada como causante de
cefalea y que explica la neuralgia'.

C. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-III2.

Notas:

1. Las causas reconocidas son un tumor en el angulo pontocerebeloso, anomalia arteriovenosa y
esclerosis multiple.

2. La mejor herramienta para detectar la causa subyacente de la 13.1.1.2 Neuralgia del trigémino
secundaria es la RM. Otras pruebas ttiles pueden ser el registro de la exploracion de los reflejos del
trigémino de y los potenciales evocados con estimulo trigeminal, aptas para pacientes que no pueden
realizar una resonancia.

13.1.1.2.1  Neuralgia del trigémino atribuida a esclerosis multiple

Clasificado en otro lugar: 13.13.1 Dolor neuropatico central atribuido a esclerosis multiple (EM)

Descripcion: Neuralgia del trigémino ocasionada por una o varias placas de esclerosis multiple (EM) en
la zona de entrada de la raiz nerviosa en la protuberancia o en el trigémino que cursa con otros sintomas
y/o signos clinicos o datos analiticos de EM.

Criterios de diagnostico:

A. Paroxismos recurrentes de dolor facial unilateral que cumplen los criterios de la 13.1.1 Neuralgia
del trigémino.
B. Las dos caracteristicas siguientes:

1. Se ha diagnosticado esclerosis multiple (EM).

2. Se ha demostrado con RM la existencia de una placa de EM en la zona de entrada de la raiz
del trigémino o de la protuberancia que afecta los aferentes primarios de la intrapontina, o se
denota su presencia con pruebas electrofisioldgicas' rutinarias que revelan una alteracion de
las vias del trigémino.

C. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

Nota:
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1. Reflejo de parpadeo o potenciales evocados con estimulo trigeminal.

Comentarios: La 13.1.1.2.1 Neuralgia del trigémino atribuida a esclerosis multiple esta presente en un
2-5% de los pacientes con esclerosis multiple (EM), a veces de manera bilateral. Asimismo, la EM se
detecta en solo un 2-4% de los casos de 13.1.1. Neuralgia del trigémino. Los sintomas de la neuralgia
del trigémino rara vez cursan junto con la EM.

La lesion en la protuberancia afecta las terminales centrales de la intrapontina de los aferentes del
trigémino que proyectan a los nucleos troncoencefalicos del trigémino. Las lesiones protuberanciales
que afectan las neuronas de segundo orden del tracto trigeminotaldmico suelen acabar en dolor no
paroxistico y/o disestesias y deberian clasificarse como 13.13.1 Dolor neuropdtico central atribuido a
esclerosis multiple.

En algunos pacientes con EM se descubre una compresion neurovascular de la raiz del trigémino. Se
cree que la EM aumenta la predisposicion de la raiz nerviosa a los efectos de la compresion, lo que
implica mas facilidad de sufrir paroxismos dolorosos.

Los pacientes con 13.1.1.2.1 Neuralgia del trigémino atribuida a esclerosis multiple se benefician
menos de las intervenciones farmacologicas y quirtrgicas que los pacientes con 13.1.1.1 Neuralgia
clasica del trigémino.

13.1.1.2.2  Neuralgia del trigémino atribuida a lesion ocupante de espacio

Descripcion: Neuralgia del trigémino ocasionada por el contacto entre el nervio del trigémino afectado
y una lesion ocupante de espacio.

Criterios de diagndstico:

A. Paroxismos recurrentes de dolor facial unilateral que cumplen los criterios de la 13.1.1 Neuralgia
del trigémino.
B. Las dos caracteristicas siguientes:
1. Se ha demostrado la existencia de una lesion ocupante de espacio en contacto con el nervio
del trigémino afectado.
2. El dolor se desarrolla después de identificar la lesion, o condujo a su descubrimiento.
C.  No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-III.

Comentario: Los pacientes con 13.1.1.2.2 Neuralgia del trigémino atribuida a lesion ocupante de
espacio pueden tener o no unos signos sensitivos detectables en la practica clinica, mientras que las
pruebas electrofisiologicas como los reflejos troncoencefalicos del trigémino muestran anomalias en
casi todos los casos.

13.1.1.2.3  Neuralgia del trigémino atribuida a otras causas

Descripcion: Neuralgia del trigémino ocasionada por una patologia subyacente distinta de las descritas
con anterioridad.

Criterios de diagnostico:

A. Paroxismos recurrentes de dolor facial unilateral que cumplen los criterios de la 13.1.1 Neuralgia
del trigémino, bien estrictamente paroxisticos o bien asociados con dolor concomitante continuo
o casi continuo, pero no necesariamente unilateral.

B. Las dos caracteristicas siguientes:
1. Se ha diagnosticado un trastorno diferente de los descritos con anterioridad, pero

documentado como causante de neuralgia'.

2. Eldolor se desarrolla después del inicio del trastorno, o condujo a su descubrimiento.

C. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL
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Nota:

1. Las causas mas reconocidas son una deformidad en los huesos de la base del craneo, conectivopatias,
anomalias arteriovenosas, fistula arteriovenosa dural y causas genéticas de neuropatia o
hiperexcitabilidad nerviosa.

13.1.1.3 Neuralgia idiopatica del trigémino
Descripcion: Neuralgia del trigémino sin anomalias en las pruebas electrofisiologicas ni en la RM.
Criterios de diagndstico:

A. Paroxismos recurrentes de dolor facial unilateral que cumplen los criterios de la 13.1.1 Neuralgia
del trigémino, bien estrictamente paroxisticos o bien asociados con dolor concomitante continuo o
casi continuo.

B. Nila 13.1.1.1 Neuralgia cldsica del trigémino ni la 13.1.1.2 Neuralgia del trigémino secundaria se

1
han confirmado con las investigaciones apropiadas, como pruebas electrofisiologicas y RM .
C. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIIL.

Nota:

1. El contacto entre un vaso sanguineo y el nervio y/o la raiz nerviosa del trigémino es un hallazgo
habitual en las pruebas de neurodiagnostico por la imagen de individuos sanos. Cuando se registra
ese contacto en el contexto de la 13.1.1 Neuralgia del trigémino pero sin datos de cambios
morfologicos (p. ej. atrofia o desplazamiento) en la raiz nerviosa, no se cumplen los criterios de la
13.1.1.1 Neuralgia clasica del trigémino y la patologia se considera idiopatica.

13.1.1.3.1  Neuralgia idiopatica del trigémino estrictamente paroxistica

Criterios de diagnostico:

A. Paroxismos recurrentes de dolor facial unilateral que cumplen los criterios de la 13.1.1.3 Neuralgia
idiopatica del trigémino.
B. Sin dolor entre los ataques en la rama del trigémino afectada.

13.1.1.3.2  Neuralgia idiopatica del trigémino con dolor continuo
Criterios de diagnostico:
A. Paroxismos recurrentes de dolor facial unilateral que cumplen los criterios de la 13.1.1.3

Neuralgia idiopatica del trigémino.

B. Dolor concomitante continuo o casi continuo entre los ataques en la rama del trigémino afectada.
13.1.2 Neuropatia dolorosa del trigémino
Descripcion: Dolor facial distribuido en una o mas ramas del nervio trigémino y ocasionado por otro
trastorno, indicativo de dafio neural. El dolor primario suele ser continuo o casi continuo, y

normalmente se describe como urente o constrictivo, o similar a una sensacion parestésica. Los
paroxismos dolorosos breves se pueden superponer, pero no son el tipo predominante. Esta
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combinacion distingue la neuropatia dolorosa del trigémino de los subtipos de la neuralgia del
trigémino. Existen déficits sensitivos detectables clinicamente en la distribucion del trigémino, y son
habituales la alodinia e hiperalgesia al frio, con lo que se cumplirian los criterios de la IASP para el
dolor neuropatico. Por regla general las areas con alodinia son mucho mayores que los puntos
neuralgicos puntiformes presentes en la neuralgia del trigémino.

13.1.2.1 Neuropatia dolorosa del trigémino atribuida a herpes zoster

Descripcion: Dolor facial unilateral de menos de tres meses de duracion en la distribucion de una o
mas ramas del nervio trigémino, ocasionado por y asociado a otros sintomas y/o signos clinicos de
herpes zoster agudo.

Criterios de diagnostico:

A. Dolor facial unilateral en la distribucion de una o mas ramas del nervio trigémino durante <3
meses.
B. Una o mas de las siguientes caracteristicas:
1. Se ha producido un brote herpético en la misma distribucion del trigémino.
2. Se ha detectado el virus varicela-zoster (VVZ) en el liquido cefalorraquideo (LCR) por
medio de reaccion en cadena de la polimerasa (RCP).
3. La técnica de inmunofluorescencia para el antigeno del VVZ o el analisis por RCP del ADN
del VVZ son positivos en las células localizadas en la base de las lesiones.

C. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

Comentarios: El herpes zoster afecta al ganglio del trigémino en un 10-15% de los casos, con la division
oftalmica como rama destacada en un 80% de los pacientes. En contadas ocasiones, el dolor no antecede
a una erupcion o exantema (zoster sine herpete). El diagndstico en esos casos se confirma con la
deteccion del virus varicela-zoster en el LCR mediante reaccion en cadena de la polimerasa.

El dolor de la 13.1.2.1 Neuropatia dolorosa del trigémino atribuida a herpes zoster agudo suele
sentirse como quemazon, ser punzante o fulgurante, hormigueante o sordo, y acompafiarse de alodinia
cutanea.

Los herpes oculares pueden estar asociados a paralisis de los nervios craneales III, IV y V.

El herpes zoster es habitual en pacientes inmunodeprimidos, con una incidencia de un 10% en
aquellos con linfomas y de un 25% en aquellos con enfermedad de Hodgkin.

13.1.2.2 Neuralgia del trigémino postherpética
Término utilizado con anterioridad: Neuropatia postherpética del trigémino.
Descripcion: Dolor facial unilateral que persiste o recurre durante al menos tres meses en la distribucion
de una 0 mas ramas del nervio trigémino, con afectacion sensitiva variable, ocasionado por herpes
zoster.

Criterios de diagndstico:

A. Dolor facial unilateral en la distribucién de una o mas ramas del nervio trigémino que persiste o
recurra durante >3 meses y cumple el criterio C.

B. El herpes zoster ha afectado a la misma rama o ramas del nervio trigémino.

C. Laaparicion del dolor guarda una relacion temporal con la infeccion por herpes zoster!.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL.

Nota:

1. Lo habitual es que el dolor se desarrolle mientras el exantema esta activo, pero también puede
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aparecer después de su curacion. En esos casos pueden quedar cicatrices blancas o violaceas como
secuela de la erupcion herpética.

Comentarios: La neuralgia postherpética, a pesar de mantener esa denominacion tradicional, es en
realidad una neuropatia o neuronopatia: se han descrito cambios significativos en el nervio, ganglio o
raiz nerviosa. En la 13.1.2.2 Neuralgia del trigémino postherpética también hay pruebas de inflamacion
que se extiende hacia el complejo trigeminal del troncoencefalico.

Después de un herpes zoster agudo la neuralgia postherpética es mas probable en ancianos.

La primera rama del nervio trigémino suele ser la que se ve afectada con mayor frecuencia en la
13.1.2.2 Neuralgia del trigémino postherpética, pero también pueden dafarse la segunda y tercera
ramas.

En la neuralgia postherpética suelen sentirse quemazon y prurito; en ocasiones el picor puede ser
muy intenso y altamente molesto. También es tipico que los pacientes con neuralgia postherpética
presenten un déficit sensitivo y alodinia mecanica dindmica evidentes en la distribucion del trigémino
afectada. No obstante, muchos pacientes apenas refieren pérdida sensitiva, y en su lugar experimentan
reacciones intensificadas a estimulos térmicos y/o puntiformes.

13.1.23 Neuralgia del trigémino postraumatica dolorosa
Término utilizado con anterioridad: Anestesia dolorosa.

Descripcion: Dolor facial o bucal unilateral o bilateral después de un traumatismo en uno o mas
nervios trigéminos con otros sintomas y/o signos clinicos de disfuncion del nervio trigémino.

Criterios de diagnostico:

A. Dolor facial y/u oral en la distribucion de uno ambos nervios trigéminos que cumple el criterio C.
B. Antecedentes de un traumatismo' identificable en uno o
ambos nervios trigéminos, con signos clinicos evidentes positivos (hiperalgesia, alodinia) y/o
negativos (hipoestesia, hipoalgesia) de disfuncion del nervio trigémino.
C. La causalidad queda demostrada por las dos caracteristicas siguientes:
1. El dolor se localiza en una o varias distribuciones del nervio o nervios trigéminos afectados
por el traumatismo.
2. La aparicion del dolor es <6 meses después del traumatismo.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

Nota:

. El traumatismo puede ser mecanico, quimico, térmico o causado por radiacion. Las técnicas de
neuroablacion para la neuralgia del trigémino dirigidas al ganglio o raiz nerviosa trigeminales
pueden resultar en un dolor neuropatico que afecta a una o mas divisiones del trigémino; esto
deberia considerarse como postraumatico y clasificarse aqui.

Comentarios: La duracion del dolor oscila ampliamente entre lo paroxistico y lo constante, y puede ser
una mezcla de ambas.

Para el caso concreto de las lesiones postganglionares ocasionadas por radiacion la neuropatia puede
presentarse después de mas de tres meses.

La 13.1.2.3 Neuralgia del trigémino postraumdtica dolorosa después de técnicas de neuroablacion
dirigidas al ganglio o raiz nerviosa trigeminales podria coexistir con la 13.1.1 Neuralgia del trigémino si
esta ultima recidiva.

13.1.2.4 Neuropatia dolorosa del trigémino atribuida a otros trastornos

Descripcion: Dolor facial o bucal unilateral o bilateral en la distribucion de una o mas ramas del nervio
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trigémino, ocasionado por un trastorno diferente de los descritos con anterioridad, con otros sintomas
y/o signos clinicos de disfuncion del nervio trigémino.

Criterios de diagndstico:

A. Dolor facial unilateral o bilateral en la distribucion de uno ambos nervios trigéminos que cumple el
criterio C.

B. Se ha diagnosticado un trastorno distinto de los descritos con anterioridad, pero documentado
como causante de cefalea, que ocasiona una neuropatia dolorosa del trigémino con signos clinicos
evidentes positivos (hiperalgesia, alodinia) y/o negativos (hipoestesia, hipoalgesia) de disfuncion
del nervio trigémino y que afecta a uno o ambos nervios trigéminos.

C. La causalidad queda demostrada por las dos caracteristicas siguientes:

1. El dolor se localiza en una o varias distribuciones del nervio o nervios trigéminos afectados
por el trastorno.
2. El dolor se desarrolla después del inicio del trastorno, o condujo a su descubrimiento.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

Comentarios: Las neuropatias dolorosas del trigémino pueden presentar una esclerosis multiple
secundaria, una lesion ocupante de espacio o una enfermedad sistémica, de manera que solo se puedan
distinguir la 13.1.1.2 Neuralgia del trigémino secundaria y la 13.1.2 Neuropatia dolorosa del trigémino
por sus caracteristicas clinicas (dolor espontaneo, dolor evocado y presencia de déficits sensitivos).

La 13.1.2 Neuropatia dolorosa del trigémino causada por una conectivopatia o trastornos hereditarios
suele ser bilateral, pero en el inicio puede ser asimétrica y en ocasiones cursar con dolor paroxistico
superpuesto al dolor de fondo. Con el tiempo los pacientes desarrollan déficits sensitivos bilaterales y
dolor continuo, lo que depura el diagnostico. La RM es normal, pero los reflejos del trigémino siempre
son tardios o inexistentes.

13.1.2.5 Neuropatia idiopatica del trigémino

Descripcion: Dolor unilateral o bilateral en la distribucién de una o mas ramas de los nervios
trigéminos que sugiere un dafio neural pero de etiologia desconocida.

Criterios de diagnostico:

A. Dolor facial unilateral o bilateral en la distribucion de uno ambos nervios trigéminos que cumple
el criterio B.

B. Signos clinicos evidentes positivos (hiperalgesia, alodinia) y/o negativos (hipoestesia,
hipoalgesia) de disfuncion del nervio trigémino.

C. No se ha identificado la causa.

D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

13.2 Dolor atribuido a lesion o enfermedad del nervio glosofaringeo

13.2.1 Neuralgia del glosofaringeo
Término utilizado con anterioridad: Neuralgia vagoglosofaringea.

Descripcion: Trastorno que se caracteriza por dolor breve y punzante de inicio y fin bruscos en las
distribuciones no solo del nervio glosofaringeo, sino también de las ramas auricular y faringea del
nervio vago. El dolor se localiza en el oido, base de la lengua, fosa amigdalina y/o bajo el angulo de la
mandibula. Suele desencadenarse con la deglucion, el habla o la tos, y puede remitir y recidivar de
forma similar a la neuralgia del trigémino.
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Criterios de diagndstico:

A. Ataques paroxisticos recurrentes de dolor unilateral en la distribucién del nervio glosofaringeo!
que cumplen el criterio B.
B. El dolor presenta todas las caracteristicas siguientes:
1. Duracion de entre unos pocos segundos hasta dos minutos.
2. Intensidad grave.
3. Sensacion de descarga eléctrica o dolor fulgurante, punzante o agudo.
4. Se desencadena con la deglucion, la tos, el habla o los bostezos.
C. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL

Nota:

1. En la parte posterior de la lengua, la fosa amigdalina, la faringe o el angulo de la mandibula inferior
y/o el oido.

Comentarios: La 13.2.1 Neuralgia del glosofaringeo puede cursar con la 13.1.1 Neuralgia del
trigémino.

El nervio laringeo superior es una rama del vago. La neuralgia del nervio laringeo superior se
manifiesta de manera similar a la 13.2.1 Neuralgia del glosofaringeo en su localizacion y la distincion
clinica puede ser dificil.

Las pruebas de neurodiagnostico por la imagen pueden revelar compresion neurovascular del nervio
glosofaringeo.

Antes de la aparicion de la 13.2.1 Neuralgia del glosofaringeo se pueden experimentar sensaciones
desagradables en las zonas afectadas durante un lapso de entre semanas y varios meses.

El dolor de la 13.2.1 Neuralgia del glosofaringeo puede irradiarse y afectar al ojo, nariz, barbilla u
hombro. Puede ser tan grave que los pacientes pierdan peso. En una minoria de casos, los episodios de
dolor se asocian con sintomas vagales tales como tos, ronquera, sincopes y/o braquicardia. Algunos
autores han propuesto realizar una distincion entre las neuralgias faringeas, otélgicas y vagales, y han
sugerido emplear el término neuralgia vagoglosofaringea cuando el dolor se manifieste junto con
asistolia, convulsiones y sincope.

La exploracion clinica no suele conseguir demostrar cambios en la distribucion nerviosa; sin
embargo, si se manifiestan déficits sensitivos leves, estos no invalidan el diagnostico. Los cambios
importantes o una disminucion/desaparicion del reflejo faringeo deberian incitar a la realizacion de
exploraciones complementarias etiologicas.

La 13.2.1 Neuralgia del glosofaringeo es por lo general sensible a la farmacoterapia, al menos en sus
inicios (sobre todo a la carbamazepina o la oxcarbazepina). Se ha sugerido que el uso de anestésico local
en la pared faringea y amigdalina puede evitar los ataques durante algunas horas.

13.2.1.1 Neuralgia clasica del glosofaringeo

Descripcion: Neuralgia del glosofaringeo que se desarrolla sin otra causa aparente que no sea la
compresion neurovascular.

Criterios de diagndstico:

A. Paroxismos recurrentes de dolor facial unilateral que cumplen los criterios de la 13.2.1 Neuralgia
del glosofaringeo.

B. Se ha demostrado compresion neurovascular de la raiz del nervio glosofaringeo con RM o durante
intervencion quirtrgica.

13.2.1.2 Neuralgia del glosofaringeo secundaria

Descripcion: Neuralgia del glosofaringeo ocasionada por un trastorno subyacente.

© International Headache Society 2018



ICHD- 233

Criterios de diagndstico:

A. Paroxismos recurrentes de dolor facial unilateral que cumplen los criterios de la 13.2.1 Neuralgia
del glosofaringeo.

B. Se ha demostrado la existencia de una afeccion subyacente documentada como causante de
cefalea y que explica la neuralgia'.

Nota:

1. Existen descripciones aisladas de 13.2.1.2 Neuralgia del glosofaringeo secundaria causada por
traumatismos cervicales, esclerosis multiple, tumores amigdalinos o regionales, tumores de angulo
pontocerebeloso y malformacion de Arnold-Chiari.

13.2.1.3 Neuralgia idiopatica del glosofaringeo

Descripcion: Neuralgia del glosofaringeo sin pruebas ni de la compresion neurovascular ni del
trastorno causal subyacente.

Criterios de diagnostico:

A. Paroxismos recurrentes de dolor facial unilateral que cumplen los criterios de la 13.2.1 Neuralgia
del glosofaringeo.

B. Las exploraciones complementarias no han encontrado ni compresion neurovascular ni un
trastorno subyacente documentado como causante de 13.2.1.2 Neuralgia del glosofaringeo
secundaria.

C. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIIL.

13.2.2 Neuropatia dolorosa del glosofaringeo

Descripcion: Dolor en la distribucion del nervio glosofaringeo (parte posterior de la lengua, fosa
amigdalina, faringe y/o bajo el angulo de la mandibula inferior). Ademas, el dolor se suele sentir en el
oido ipsilateral. EI dolor primario suele ser continuo o casi continuo, y normalmente se describe como
urente o constrictivo, o similar a una sensaciéon parestésica. Los paroxismos breves se pueden
superponer, pero no son el tipo de dolor predominante. Esta combinacioén distingue la neuropatia
dolorosa del trigémino de las subformas de la 13.2.1 Neuralgia del glosofaringeo. Podrian manifestarse
déficits sensitivos en la parte posterior de la lengua y fosa amigdalina ipsilaterales, y el reflejo faringeo
puede ser débil o inexistente.

13.2.2.1 Neuropatia dolorosa del glosofaringeo atribuida a causa conocida

Descripcion: Dolor unilateral continuo o casi continuo con o sin paroxismos breves superpuestos en la
distribucion del nervio glosofaringeo y causado por otro trastorno no identificado.

Criterios de diagnostico:

A.  Dolor unilateral continuo o casi continuo' en la distribucion del nervio glosofaringeo que cumple el
criterio C.

B. Se ha diagnosticado un trastorno documentado como causante de neuropatia dolorosa del
glosofaringeo®.

C. La causalidad queda demostrada por las dos caracteristicas siguientes:
1. El dolor es ipsilateral al nervio glosofaringeo afectado por el trastorno.
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2. El dolor se desarrolla después del inicio del trastorno, o condujo a su descubrimiento.
D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL

Notas:

1. Los paroxismos breves se pueden superponer, pero no son el tipo de dolor predominante.
2. Se han vinculado los tumores en el angulo pontocerebeloso y las lesiones yatrogena durante las
intervenciones quirdirgicas con la neuropatia dolorosa del glosofaringeo.

13.2.2.2 Neuropatia dolorosa del glosofaringeo idiopatica

Descripcion: Dolor unilateral continuo o casi continuo con o sin paroxismos breves superpuestos en la
distribucion del nervio glosofaringeo cuya etiologia se desconoce.

Criterios de diagnostico:

A.  Dolor unilateral continuo o casi continuo' en la distribucion del nervio glosofaringeo.
B. No se ha identificado la causa.
C. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIIL

Nota:

1. Los paroxismos breves se pueden superponer, pero no son el tipo de dolor predominante.

13.3 Dolor atribuido a lesion o enfermedad del nervio intermedio

13.3.1 Neuralgia del nervio intermedio

Término utilizado con anterioridad: Neuralgia del geniculado.

Descripcion: Trastorno infrecuente que se caracterizada por paroxismos de dolor breve percibido en la
profundidad del conducto auditivo y que en ocasiones se irradia a la region parietooccipital. En la gran
mayoria de casos se encuentra una compresion vascular durante una operacion, ocasionalmente con
engrosamiento aracnoideo, pero puede desarrollarse sin causa aparente o como complicacion de herpes
zbster o, rara vez, de un tumor o de esclerosis multiple. Se desencadena con la estimulacion de una
zona reflexdgena en la pared posterior del canal auditivo y/o en la region periauricular.

Criterios de diagndstico:

A.  Ataques paroxisticos de dolor unilateral en la distribucion del nervio intermedioo' que cumplen el
criterio B.
B. El dolor presenta todas las caracteristicas siguientes:
1. Duracion de entre unos pocos segundos hasta minutos.
2. Intensidad grave.
3. Dolor lancinante, punzante o agudo.
4. Se desencadena al estimular una zona reflexdgena en la pared posterior del canal auditivo y/o
en la region periauricular.
C. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-III%.

Notas:
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1. El dolor se localiza en el canal auditivo, pabellon auricular, en la region de la ap6fisis mastoides y
ocasionalmente en el velo del paladar, que a veces puede irradiarse a la regién temporal o al angulo
de la mandibula inferior.

2. En vista de de la compleja y solapada inervacion del oido externo, que deriva de los nervios
trigémino (nervio auriculotemporal), facial (nervio intermedio), glosofaringeo, vago y segundo par
craneal, la atribucion de las neuralgias a un inico nervio podria ser dificil en esta region corporal en
caso de que no se pueda apreciar un contacto neurovascular especifico.

Comentario: El dolor de la 13.3.1 Neuralgia del nervio intermedio se acompafia a veces de
alteraciones del lagrimeo, la salivacion y/o del gusto.

13.3.1.1 Neuralgia clasica del nervio intermedio

Descripcion: Neuralgia del nervio intermedio que se desarrolla sin otra causa aparente que no sea la
compresion neurovascular.

Criterios de diagndstico:

A. Paroxismos recurrentes de dolor unilateral que cumplen los criterios de la 13.3.1 Neuralgia del
nervio intermedio.

B. Se ha demostrado compresion neurovascular de la raiz del nervio intermedio con RM o durante
intervencion quirtrgica.

13.3.1.2 Neuralgia secundaria del nervio intermedio

Descripcion: Neuralgia del nervio intermedio ocasionada por un trastorno subyacente.

Criterios de diagnostico:

A. Paroxismos recurrentes de dolor unilateral que cumplen los criterios de la 13.3.1 Neuralgia del
nervio intermedio.

B. Se ha demostrado la existencia de una afeccion subyacente documentada como causante de cefalea

y que explica la neuralgia'.

Nota:

—

. Existen descripciones aisladas de 13.3.1.2 Neuralgia secundaria del nervio intermedio causada por
esclerosis multiple o tumores. En este Gltimo caso, los déficits neurologicos que surgen del dafo a
otros nervios proximos tienden a dominar el cuadro clinico. El herpes zoster suele derivar en 13.3.2.1
Neuropatia dolorosa del nervio intermedio atribuida a herpes zoster mas que en 13.3.1.2 Neuralgia
secundaria del nervio intermedio.

13.3.1.3 Neuralgia idiopatica del nervio intermedio

Descripcion: Neuralgia del nervio intermedio sin pruebas ni de la compresion neurovascular ni del
trastorno causal subyacente.

Criterios de diagndstico:

A. Paroxismos recurrentes de dolor unilateral que cumplen los criterios de la 13.3.1 Neuralgia del
nervio intermedio.
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B. Las exploraciones complementarias no han encontrado ni compresion neurovascular ni un
trastorno subyacente documentado como causante de 13.3.1.2 Neuralgia secundaria del nervio
intermedio.

C. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

13.3.2 Neuropatia dolorosa del nervio intermedio

Descripcion: Dolor en una o mas distribuciones de los nervios intermedios (canal auditivo, pabellon
auricular o region de la apofisis mastoides) generalmente descrito por el paciente como sordo,
profundo en el oido y continuo o casi continuo. Los paroxismos breves se pueden superponer, pero no
son el tipo de dolor predominante. Esta combinacion distingue la neuropatia dolorosa del nervio
intermedio de las subformas de la 13.3.1 Neuralgia del nervio intermedio. Los déficits sensitivos,
habitualmente leves, suelen manifestarse en el canal auditivo, el pabellon auricular o la piel sobre la
apofisis mastoides.

13.3.2.1 Neuropatia dolorosa del nervio intermedio atribuida a herpes zoster

Término utilizado con anterioridad: La 13.3.2.1 Neuropatia dolorosa del nervio intermedio atribuida
a herpes zoster asociada a paresia facial se conoce como sindrome de Ramsay Hunt.

Descripcion: Dolor unilateral continuo o casi continuo, con o sin paroxismos superpuestos, en la
distribucién del nervio intermedio que se siente de manera profunda en el canal auditivo, causado por
una infeccion por herpes zoster en el nervio intermedio y que suele cursar con paresia facial y otros
sintomas y/o signos clinicos de la infeccion o sus secuelas.

Criterios de diagnostico:

A.  Dolor unilateral continuo o casi continuo' en la distribucién del nervio intermedio® que cumple el
criterio C.
B. Una o mas de las siguientes caracteristicas:
1. Se ha producido una erupcion herpética en la distribucion del nervio intermedio®.
2. Se ha detectado el virus varicela-zoster (VVZ) en el liquido cefalorraquideo (LCR) por
medio de reaccion en cadena de la polimerasa (RCP).
3. La técnica de inmunofluorescencia para el antigeno del VVZ o el analisis por RCP del ADN
del VVZ son positivos en las células localizadas en la base de las lesiones.
C. Laaparicién del dolor guarda una relacién temporal con la infeccion por herpes zoster*.
D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-III®.

Notas:

1. Los paroxismos breves se pueden superponer, pero no son el tipo de dolor predominante.

2. En el canal auditivo, pabellon auricular y/o la region de la apofisis mastoides.

3. Debido a propagacion del virus se pueden ver afectados otros nervios craneales.

4. El dolor puede ser anterior a la erupcion herpética.

5. El diagnostico se confirma de manera clinica durante los estadios agudos con la deteccion de
vesiculas en la membrana timpanica, canal auditivo, pabellon aricular y/o piel sobre la apofisis
mastoides. También se pueden encontrar en el tercio anterior de la lengua, que el virus ha alcanzado
a través de la cuerda del timpano, o en la boveda del paladar, facilitados por una rama residual del
nervio facial.

Comentarios: Otros pares craneales (VIII, IX, X, XI) también pueden verse afectados, lo que deriva en

acufenos, hipoacusia, vértigos, nauseas, ronquera y disfagia.
Si bien apenas se conoce el curso natural de la 13.3.2.1 Neuropatia dolorosa del nervio intermedio
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atribuida a herpes zoster, el dolor puede continuar durante méas de tres meses, en cuyo caso se debe
clasificar como 13.3.2.2 Neuralgia del nervio intermedio postherpética.

13.3.2.2 Neuralgia del nervio intermedio postherpética

Descripcion: Dolor unilateral persistente o recurrente durante al menos tres meses en la distribucion del
nervio intermedio que se siente de manera profunda en el canal auditivo, causado por una infeccion por
herpes zoster en el nervio intermedio.

Criterios de diagndstico:

A. Dolor facial unilateral en la distribuciéon del nervio intermedio' que persiste o recurre durante >3
meses y cumple el criterio C.

B. Se ha producido una infeccion por herpes zoster en el nervio intermedio.

C. Laaparicion del dolor guarda una relacién temporal con la infeccion por herpes zoster?.

D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL

Notas:

1. En el canal auditivo, pabellon auricular y/o la region de la apofisis mastoides.
2. Lo habitual es que el dolor se desarrolle mientras el exantema esta activo, pero también puede
aparecer después.

13.3.2.3 Neuropatia dolorosa del nervio intermedio atribuida a otros trastornos

Descripcion: Dolor unilateral continuo o casi continuo con o sin paroxismos superpuestos en la
distribucion del nervio intermedio ocasionado por un trastorno que no es infeccion por herpes zoster.
Podrian manifestarse otros sintomas y/o signos clinicos del trastorno causal.

Criterios de diagnostico:

A. Dolor unilateral continuo o casi continuo' en la distribucién del nervio intermedio® que cumple el
criterio C.

B. Se ha diagnosticado un trastorno que afecta el nervio intermedio distinto a la infeccion por herpes
z6ster pero documentado como causante de neuropatia dolorosa del nervio intermedio®.

C. Eldolor se desarrolla después del inicio del trastorno, o condujo a su descubrimiento.

D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIIL

Notas:

. Los paroxismos breves se pueden superponer, pero no son el tipo de dolor predominante.

. En el canal auditivo, pabellon auricular y/o la region de la ap6fisis mastoides.

3. La 13.3.2 Neuropatia dolorosa del nervio intermedio apenas se ha descrito en pacientes con
tumores faciales o lesiones del ganglio geniculado.

o —

13.3.2.4Neuropatia dolorosa del nervio intermedio idiopatica

Descripcion: Dolor unilateral continuo o casi continuo con o sin paroxismos breves superpuestos en la
distribucion del nervio intermedio cuya etiologia se desconoce.

Criterios de diagnostico:

A.  Dolor en una o varias distribuciones del nervio intermedio' en uno o ambos lados.
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B. No se ha identificado la causa.
C. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

Nota:

1. En el canal auditivo, pabellon auricular y/o la region de la ap6fisis mastoides.

13.4 Neuralgia occipital

Descripcion: Dolor unilateral o bilateral de calidad paroxistica, lancinante o punzante que se localiza en
la parte posterior del cuero cabelludo en una o varias distribuciones de los nervios occipitales mayor,
menor y tercero, que en ocasiones se acompafa de reduccion de la sensibilidad o disestesia en el area
afectada y que suele asociarse a hipersensibilidad en el nervio o nervios afectados.

Criterios de diagnostico:

A. Dolor unilateral o bilateral en una o mas distribuciones de los nervios occipitales mayor, menor y
tercero que cumple los criterios B-D.
B. Dolor que cumple por lo menos dos de las siguientes tres caracteristicas:
1. Ataques paroxisticos recurrentes de entre varios segundo hasta minutos de duracion.
2. Intensidad grave.
3. Dolor lancinante, punzante o agudo.
C. Eldolor esta asociado a ambas caracteristicas:
1. Disestesia y/o alodinia aparente durante la estimulacion inocua del cuero cabelludo o el
cabello
2. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) Dolor a la palpacion en las ramas del nervio o nervios afectados.
b) Puntos gatillo en la aparicion del nervio occipital mayor o en la distribucion del C2.
D. Eldolor se alivia temporalmente con bloqueo anestésico local del nervio o nervios afectados.
E. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL

Comentarios: El dolor de la 13.4 Neuralgia occipital puede alcanzar el area frontoorbitaria a través de
conexiones interneuronales trigémino-cervicales en los niicleos espinales del trigémino.

La 13.4 Neuralgia occipital debe diferenciarse del dolor occipital referido desde las articulaciones
atloaxoideas o cigapofisarias superiores, o de los puntos gatillo sensibles en los musculos del cuello o en
sus inserciones.

13.5 Sindrome cervicogloso

Descripcion: Dolor unilateral occipital y/o en la zona superior del cuello de inicio inmediato, con
calidad aguda o punzante y generalmente intenso que se desencadena por rotacion repentina de la cabeza
y cursa con anomalias en la sensibilidad y/o postura de la lengua ipsilateral.

Criterios de diagnostico:

Al menos dos episodios que cumplen los criterios B-D.

Dolor unilateral' agudo o punzante en la zona superior del cuello y/o la region occipital que
cursa con anomalias en la sensibilidad y/o postura de la lengua ipsilateral.

Se desencadena con la rotacion repentina de la cabeza.

Duracion de entre segundos hasta minutos.

No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL

w >
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Nota:

1. Puede cursar o no junto con disestesia.

Comentario: Un estudio reciente describio este trastorno con detalle, lo que permitié extraerlo del
Apéndice (donde se encontraba en la ICHD-III beta).

13.6 Neuritis optica dolorosa

Término utilizado con anterioridad: Neuritis retrobulbar.

Descripcion: Dolor en la parte posterior de uno o ambos ojos ocasionado por la desmielinizacion de los
nervios Opticos y acompafiado de una vision central defectuosa.

Criterios de diagnostico:

A. Dolor unilateral o bilateral de localizacion retroorbitaria, orbitaria, frontal y/o temporal que
cumple el criterio C.

B. Existen pruebas clinicas, electrofisiologicas, de imagen y/o laboratorio que confirman la
presencia de neuritis Optica’.

C. La causalidad queda demostrada por las dos caracteristicas siguientes:
1. La aparicion del dolor guarda una relacion temporal con el inicio de la neuritis optica.
2. Empeora con el movimiento ocular.

D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

Nota:

1. La RM potenciada con gadolinio puede mostrar un realce del nervio optico en un 90% de los casos
de 13.6 Neuritis dptica dolorosa.

Comentarios: Las series clinicas revelan una prevalencia del dolor de en torno al 90% en pacientes con
neuritis optica. El dolor puede anteceder al déficit visual.
La 13.6 Neuritis optica dolorosa es con frecuencia una manifestacion de la esclerosis multiple.

13.7 Cefalea atribuida a paralisis oculomotora de origen isquémico

Descripcion: Dolor unilateral de localizacion frontal y/o periorbitaria ocasionado por y que se acompana
de otros sintomas y signos clinicos de paresia isquémica del III, IV y/o VI par craneal.

Criterios de diagndstico:

A. Cefalea unilateral de localizacion frontal y/o periorbitaria que cumple el criterio C.
B. Existen pruebas clinicas y de imagen que confirman la existencia de una paralisis oculomotora de
origen isquémico’.
C. La causalidad queda demostrada por las dos caracteristicas siguientes:
1. La cefalea es ipsilateral a la paralisis oculomotora.
2. La aparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con la paralisis del nervio oculomotor.
D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL

Nota:

1. La 13.7 Cefalea atribuida a pardlisis de origen isquémico de nervio oculomotor puede manifestarse
antes o de manera simultanea a la aparicion de diplopia.
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Comentario: La mayoria de las paralisis de nervio oculomotor son dolorosas, independientemente de la
presencia o ausencia de diabetes. El dolor es mas frecuente en pacientes con paralisis del III par craneal,
menos en los que presentan paralisis del VI par y menor aun en aquellos con paralisis del IV par craneal.

13.8 Sindrome de Tolosa-Hunt

Descripcion: Dolor unilateral orbitario asociado a paresia de uno o mas del III, IV o VI pares craneales,
ocasionado por una inflamacién granulomatosa del seno cavernoso, la fisura orbitaria superior o la
oOrbita.

Criterios de diagnostico:

A. Cefalea unilateral orbitaria o periorbitaria que cumple el criterio C.
B. Las dos caracteristicas siguientes:
1. Se ha demostrado por RM o biopsia una inflamacion granulomatosa del seno cavernoso, la
fisura orbitaria superior o la orbita.
2. Paresia de uno mas de los pares craneales 111, IV y/o VI ipsilaterales.
C. La causalidad queda demostrada por las dos caracteristicas siguientes:

1. Cefalea ipsilateral a la inflamacion granulomatosa.
2. La cefalea es simultanea o antecede la paresia de los pares craneales III, IV y/o VI en un
plazo <2 semanas.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

Comentarios: En algunos casos de 13.8 Sindrome de Tolosa-Hunt publicados también se vio afectado
el V par (en general de la primera rama), o los nervios optico, VII o VIII. En ocasiones también se ve
afectada la inervacion simpatica de la pupila.

Se precisa un escrupuloso seguimiento para descartar otras causas de oftalmoplejia dolorosa como
tumores, meningitis basal, sarcoidosis o diabetes.

El dolor y la paresia del 13.8 Sindrome de Tolosa-Hunt
remiten cuando se trata de manera adecuada con corticoesteroides.

13.9 Sindrome oculosimpatico paratrigeminal (de Raeder)

Descripcion: Dolor unilateral constante localizado en la distribucion de la division oftalmica del nervio
del trigémino que en ocasiones se propaga a la division maxilar, que se acompafia de sindrome de
Horner y que esta ocasionado por un trastorno en la fosa craneal media o en la arteria carotida.

Criterios de diagnostico:

A. Cefalea unilateral constante que cumple el criterio C.
B. Existe sindrome de Claude Bernard-Horner, con pruebas de imagen que revelan un trastorno
subyacente bien de la fosa craneal media o de la arteria carotida ipsilateral.
C. La causalidad queda demostrada por las dos caracteristicas siguientes:
1. La aparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con el inicio del trastorno
subyacente, o condujo a su descubrimiento.
2. La cefalea cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) Se localiza en la distribucién de la rama oftalmica del nervio del trigémino, con o sin
propagacion a la division maxilar.
b) Empeora con el movimiento ocular.
D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL

Comentario: La descripcion original del 13.9 Sindrome oculosimpatico paratrigeminal (de Raeder) se
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considera un ejemplo clasico de la metodologia anatomoclinica de principios del s. XX, y fue de
utilidad debido a que la afectacion de las fibras simpaticas oculopupilares

era indicativa de una lesion en la fosa craneal media. Existe un gran debate acerca de si se deberia
emplear el término sindrome de Raeder, pero el sindrome de Claude Bernard-Horner doloroso sigue
considerandose un indicador 1til para el diagnéstico de lesiones de la fosa craneal media o de una
diseccion carotidea.

13.10 Neuropatia oftalmopléjica dolorosa recurrente

Término utilizado con anterioridad: Migraia oftalmopléjica (este término antiguo e inapropiado se
rechazo debido a que el sindrome no es migrafloso sino una neuropatia dolorosa recurrente).

Descripcion: Episodios reiterados de paresia de uno o mas pares craneales oculares (habitualmente el
IIT), con cefalea ipsilateral.

Criterios de diagndstico:

A. Al menos dos episodios que cumplen el criterio B.

B. Las dos caracteristicas siguientes:
1. Cefalea unilateral.
2. Paresia ipsilateral de uno, dos o los tres nervios oculomotores'.

C. Se ha descartado una lesion orbitaria, paraselar o de la fosa posterior con los pertinentes estudios
complementarios.

D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-III.

Nota:

1. Algunos datos sugieren que la cefalea puede manifestarse hasta 14 dias antes de la paresia motora
ocular.

Comentarios: La RM puede demostrar un realce de gadolinio o engrosamiento de los nervios.
El tratamiento con corticoesteroides puede ser eficaz en algunos pacientes.

13.11 Sindrome de la boca ardiente

Términos utilizados con anterioridad: Estomatodinia, o glosodinia cuando se limita a la lengua.

Descripcion: Sensacion de ardor o disestesia intrabucal que recurre de manera diaria durante mas de dos
horas/dia en un periodo superior a tres meses sin lesiones causales clinicamente evidentes.

Criterios de diagnostico:

A.  Dolor bucal' que cumple los criterios By C.

B. Recurrencia diaria durante >2 horas/dia durante >3 meses.

C. Eldolor presenta las dos caracteristicas siguientes:
1. Calidad urente?.
2. Se siente de manera superficial en la mucosa bucal.

D. El aspecto de la mucosa bucal es normal y la exploracion clinica, incluyendo las pruebas
sensitivas, es normal.

E. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL.

Notas:
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1. El dolor suele ser bilateral; la localizacién mas frecuente es en la punta de la lengua.
2. La intensidad del dolor fluctua.

Comentarios: Puede asociarse a sequedad de boca subjetiva, disestesias y trastornos del gusto.

Prevalece en mujeres menopausicas, y algunos estudios revelan trastornos psicosociales y
psiquidtricos concomitantes. Las tltimas pruebas analiticas o de imagen seflalan cambios en los
sistemas nerviosos central y periférico.

Existe un gran debate acerca de si el sindrome de la boca ardiente secundario a un trastorno local
(candidiasis, liquen plano, hiposalivacion) o sistémico (provocado por medicacion, anemia, carencia de
vitamina B12 o acido folico, sindrome de Sjogren, diabetes) debe considerarse o no una entidad por si
misma. Los datos actuales no justifican su incorporacion, ni siquiera en el Apéndice.

13.12 Dolor facial idiopdtico persistente

Término utilizado con anterioridad: Dolor facial atipico.

Descripcion: Dolor facial y/u oral persistente que varia su presentacion pero recurre a diario durante
mas de dos horas/dia en un periodo superior a tres meses, en ausencia de déficits neuroldgicos clinicos.

Criterios de diagnostico:

A. Dolor facial y/u oral que cumple los criterios B 'y C.

B. Recurrencia diaria durante >2 horas/dia durante >3 meses.

C. Eldolor presenta las dos caracteristicas siguientes:

1. Localizacion poco definida y que no se corresponde con la distribucion de un nervio
periférico.

2. Calidad sorda, lancinante o persistente.

La exploracion clinica neurologica es normal.

Se ha descartado una causa dental con las exploraciones complementarias pertinentes.

No atribuible a otro diagndstico de la ICHD-III.

= m O

Comentarios: Los pacientes suelen describir el 13.12 Dolor facial idiopdtico persistente de muchas
maneras diferentes, pero la més habitual es el cardcter sordo, lancinante y persistente. Puede sufrir
fases de reagudizacion, y empeora con el estrés. Con el tiempo puede extenderse a un area mas amplia
de la region craneocervical.

Los pacientes con 13.12 Dolor facial idiopatico persistente son en su mayoria mujeres.

El 13.12 Dolor facial idiopatico persistente puede cursar con otras patologias dolorosas, como el
dolor crénico generalizado y el sindrome de colon irritable. Ademads, presenta unos niveles altos de
comorbilidad psiquiatrica e incapacidad psicosocial.

El 13.12 Dolor facial idiopatico persistente podria tener su origen en una intervencion quirtirgica o
lesion menor facial, maxilar, dental o gingival, pero persiste después de la curacion del acontecimiento
nocivo inicial y sin demostracion local aparente. No obstante, las pruebas psicofisicas o
neurofisiologicas podrian revelar anomalias sensitivas. Parece que existe un continuo entre el 13.12
Dolor facial idiopatico persistente provocado por un traumatismo insignificante y la 13.1.2.3 Neuralgia
dolorosa postraumatica del trigémino ocasionada por traumatismo de los nervios periféricos. El término
odontalgia atipica se ha empleado para un dolor continuo en los dientes o en el alveolo después de una
extraccion dental en ausencia de toda causa dental identificable. Se cree que es un subtipo de 13.12
Dolor facial idiopatico persistente aunque mas localizada; el promedio de edad al inicio es menor, y
existe un mayor equilibrio entre los sexos. Basandose en los antecedentes de traumatismo, una
odontalgia atipica podria también ser una subforma de la 13.1.2.3 Neuralgia dolorosa postraumdtica del
trigémino. Estos subtipos/subformas, si existen, no han sido lo suficientemente estudiados para proponer
unos criterios de diagnostico.
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13.13 Dolor neuropadtico central

Descripcion: Dolor craneocervical unilateral o bilateral de origen central y presentacion variable, con o
sin cambios sensitivos. Dependiendo de la causa puede ser constante o remitir y recurrir.

13.13.1 Dolor neuropatico central atribuido a esclerosis multiple (EM)

Descripcion: Dolor craneocervical unilateral o bilateral de presentacion variable, con o sin cambios
sensitivos, ocasionado por una lesion desmielinizante de las conexiones centrales ascendentes del nervio
del trigémino en un paciente con esclerosis multiple. Suele remitir y recidivar.

Criterios de diagnostico:

A. Dolor de cabeza y/o facial que cumple el criterio C'.

B. Se ha diagnosticado esclerosis multiple (EM) a través de una RM que demuestra una lesion
desmielinizante en el tronco encefalico o en las proyecciones ascendentes de los nucleos del
trigémino.

C. Laaparicion del dolor guarda una relacion temporal con la lesion desmielinizante, o condujo a su
descubrimiento.

D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

Nota:

1. El dolor puede ser paroxistico o continuo.

Comentario: Las alteraciones sensitivas no dolorosas (por lo general disestesia pero también
hipoestesia, anestesia, hipoalgesia, parestesia, etc.) pueden coexistir con el dolor del 13.13.1 Dolor
neuropdtico central atribuido a esclerosis multiple.

13.13.2 Dolor central tras ictus

Descripcion: Cefalea y/o dolor facial generalmente unilateral, de presentacion variable, que afecta a
partes o a la totalidad de la region craneocervical, asociado con alteraciones de sensibilidad en un plazo
de seis meses desde y ocasionado por un ictus. No es acreditable con una lesion del nervio del
trigémino periférico u otros nervios craneales o cervicales.

Criterios de diagndstico:

A. Cefalea y/o dolor facial que cumple el criterio C.
B. Se ha producido un ictus isquémico o hemorragico.
C. La causalidad queda demostrada por las dos caracteristicas siguientes:
1. El dolor se manifiesta dentro de los seis meses siguientes al ictus.
2. Las pruebas de diagnéstico por la imagen' han revelado una lesion vascular
en el punto apropiado.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

Nota:

1. Por lo general RM.
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Comentarios: El 13.13.2 Dolor central tras ictus se ocasiona por una lesion de las proyecciones
ascendentes de los nucleos del trigémino. También desempefian un papel fundamental la via
espinotalamica cervical y el procesamiento cortical.

Por lo tanto, los sintomas pueden involucrar al tronco o las extremidades del lado afectado.

El dolor craneocervical que sigue a una lesion taldmica forma parte de un hemisindrome. El dolor
hemifacial puede ocurrir aisladamente en lesiones bulbares laterales, pero suele manifestarse junto a
hemidisestesia cruzada.
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14. Otras cefaleas

14.1 Cefalea no clasificada en otra categoria
14.2 Cefalea sin especificar
Introduccion

Para hacer esta clasificacion mas exhaustiva, en cada caso concreto existen subcategorias para aquellas
patologias que cumplen todos los criterios de un trastorno, salvo uno. Aun asi, algunas cefaleas podrian
no encuadrarse en alguno de los capitulos existentes por estar describiéndose por primera vez, o
sencillamente porque no hay suficiente informacion disponible. Este capitulo estd pensado para estos
tipos o subtipos de cefaleas.

14.1 Cefalea no clasificada en otra categoria

Término utilizado con anterioridad: Cefalea no clasificable.
Criterios de diagnostico:

A. Cefalea con caracteristicas que sugieren que es una entidad diagnostica singular.
B. No cumple los criterios de ninguna de las cefaleas descritas con anterioridad.

Comentario: En el tiempo transcurrido entre la primera edicion de la Clasificacion Internacional de las
Cefaleas y esta tercera edicion se han descrito varias cefaleas nuevas. Se espera que se incluyan
todavia mas entidades. Tales cefaleas, hasta ahora no catalogadas, pueden ser clasificadas como 14.1
Cefalea no clasificada en otra categoria.

14.2 Cefalea sin especificar

Término utilizado con anterioridad: Cefalea no clasificable.
Criterios de diagnostico:

A. Se padece o se ha padecido cefalea.
B. No existe suficiente informacion para clasificar la cefalea en algin nivel de esta clasificacion.

Comentario: Parece asimismo evidente que se debera alcanzar un diagnostico para un gran niimero de
pacientes donde existe muy poca informacion, lo que solamente permitiria certificar que padecen
cefaleas, pero no el tipo de las mismas. Dichos pacientes son codificados como 14.2 Cefalea sin
especificar. Este codigo, sin embargo, nunca deberd usarse como una excusa para no recopilar
informacion detallada sobre un tipo de cefalea cuando esa informacion esté disponible. Deberia
emplearse unicamente en situaciones donde la informacion no pueda obtenerse porque el paciente haya
fallecido, sea incapaz de comunicarse o no esté disponible.
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A. Apéndice
Al Migrafia
A2. Cefalea de tipo tensional (criterios alternativos)
A3. Cefaleas trigémino-autonomicas (CTA)
A4. Otras cefaleas primarias
A5. Cefalea atribuida a traumatismo craneoencefalico y/o cervical
A6. Cefalea atribuida a vasculopatia craneal y/o cervical
AT7. Cefalea atribuida a trastorno intracraneal no vascular
AS. Cefalea atribuida a administracion o supresion de una sustancia
A9. Cefalea de origen infeccioso
Al0. Cefalea atribuida a trastorno de la homeostasis
All. Cefalea o dolor facial atribuidos a trastornos del craneo, cuello, ojos, oidos, nariz, senos

paranasales, dientes, boca o de otras estructuras faciales o cervicales
Al2. Cefalea atribuida a trastorno psiquiatrico
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Al Migraia
Al.l Migrafia sin aura
Al.L.1 Migrafia menstrual pura sin aura
Al.12 Migraiia sin aura relacionada con la menstruacion
Al.1.3 Migraiia sin aura no menstrual
Al2 Migrafia con aura
Al1.2.0.1 Migrafia menstrual pura con aura
Al1.2.0.2 Migrafia con aura relacionada con la menstruacion
A1.2.0.3 Migrafia con aura no menstrual
Al3 Migrafia cronica (criterios alternativos)
Al.3.1 Migraiia cronica con periodos sin dolor
Al.32 Migraiia cronica con dolor continuo
Al4 Complicaciones de la migrana
Al4.5 Estado de aura migrafiosa
Al.4.6 Nieve visual
Al.6 Sindromes episodicos que pueden asociarse a la migraiia
Al.6.4 Colicos del lactante
Al.6.5 Hemiplejia alternante de la infancia
A1.6.6 Migraiia vestibular
A2. Cefalea de tipo tensional (criterios alternativos)
A2.1 Cefalea episodica infrecuente de tipo tensional (criterios alternativos)
A22 Cefalea episodica frecuente de tipo tensional (criterios alternativos)
A23 Cefalea cronica de tipo tensional (criterios alternativos)
A3. Cefaleas trigémi tonémicas (CTA)
A3.1 Cefalea en racimos (criterios alternativos)
A3.2 Hemicranea paroxistica (criterios alternativos)
A33 Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duracién (criterios alternativos)
A3.4 Hemicranea continua (criterios alternativos)
A3.6 Cefalea trigémino-autonémica indiferenciada
A4, Otras cefaleas primarias
A4.11 Epicrania fugax
AS. Cefalea atribuida a traumatismo craneoencefalico y/o cervical
A5.1 Cefalea aguda atribuida a traumatismo craneoencefélico
AS.1.1.1 Cefalea aguda tardia atribuida a traumatismo craneoencefalico moderado o grave
A5.1.2.1 Cefalea aguda tardia atribuida a traumatismo craneoencefalico leve
A52 Cefalea persistente atribuida a traumatismo craneoencefalico
A5.2.1.1 Cefalea persistente tardia atribuida a traumatismo craneoencefalico moderado o grave
A5.22.1 Cefalea persistente tardia atribuida a traumatismo craneoencefalico leve
A5.7 Cefalea atribuida a radiocirugia cerebral
A5.8 Cefalea aguda atribuida a otros traumatismos craneoencefalicos y/o cervicales
A5.9 Cefalea persistente atribuida a otros traumatismos craneoencefélicos y/o cervicales
A6. Cefalea atribuida a vasculopatia craneal y/o cervical
A6.10 Cefalea persistente atribuida a vasculopatia craneal y/o cervical previa
AT. Cefalea atribuida a trastorno intracraneal no vascular
A7.6 Cefalea atribuida a crisis epiléptica
A7.63 Cefalea tras terapia electroconvulsiva (TEC)
A7.9 Cefalea persistente atribuida a trastorno intracraneal no vascular previo
A8. Cefalea atribuida a administracién o supresion de una sustancia
A8.4 Cefalea persistente atribuida a consumo de o exposicion a sustancias previos
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A9. Cefalea de origen infeccioso
A9.1 Cefalea atribuida a infeccion intracraneal
A9.1.3.3 Cefalea persistente atribuida a micosis u otra parasitosis intracraneal previa

A9.3 Cefalea atribuida a infeccion por virus de la inmunodeficiencia humana (VIH)
A10. Cefalea atribuida a trastorno de la homeostasis
A10.7 Cefalea y/o dolor cervical atribuidos a hipotension ortostatica (postural)
A10.8 Cefalea atribuida a otros trastornos de la homeostasis

Al10.8.1 Cefalea atribuida a vuelo espacial

A10.8.2 Cefalea atribuida a otros trastornos metabolicos o sistémicos
A10.9 Cefalea persistente atribuida a trastorno de homeostasis previo
All. Cefalea o dolor facial atribuidos a trastornos del craneo, cuello, ojos, oidos, nariz,

senos paranasales, dientes, boca o de otras estructuras faciales o cervicales

All.2 Cefalea atribuida a trastorno cervical

All.2.4 Cefalea atribuida a radiculopatia de la region cervical superior

Al11.25 Cefalea atribuida a dolor miofascial en region cervical
All.3 Cefalea atribuida a trastorno ocular

All.3.5 Cefalea atribuida a heteroforia o heterotropia
All.5 Cefalea atribuida a trastorno nasal o de los senos paranasales

Al11.5.3 Cefalea atribuida a trastorno de la mucosa, los cornetes o el tabique nasales
Al2. Cefalea atribuida a trastorno psiquidtrico
Al23 Cefalea atribuida a trastorno depresivo
Al2.4 Cefalea atribuida a trastorno de ansiedad por separacion
Al2.5 Cefalea atribuida a trastorno de panico
Al2.6 Cefalea atribuida a fobia especifica
Al12.7 Cefalea atribuida a trastorno de ansiedad social (fobia social)
Al12.8 Cefalea atribuida a trastorno de ansiedad generalizado
Al12.9 Cefalea atribuida a trastorno de estrés postraumatico (TEPT)

© International Headache Society 2018



ICHD-

255

Introduccion

La primera vez que se incluyd un apéndice en la Clasificacion Internacional de las Cefaleas fue en su
segunda edicion (ICHD-IT). Cumplia varias funciones, todas ellas se mantienen en la ICDH-III.

El propésito fundamental del Apéndice es presentar los criterios de investigacion para una serie de
entidades nuevas que no han sido suficientemente respaldadas por estudios de investigacion. La
experiencia de los expertos en el Comité de clasificacion y las diversas publicaciones de calidad variable
plantean que todavia existen una serie de entidades diagndsticas que, si bien se cree que son reales,
precisan de pruebas cientificas mas sélidas para ser aceptadas formalmente. Por lo tanto, tal y como
sucedio entre la ICHD-II, la ICHD-III (beta) y la ICHD-III, esta

previsto que algunos de los trastornos que ahora se encuentran en el Apéndice se trasladen al cuerpo de
la clasificacién en la proxima revision.

En unos pocos puntos el Apéndice presenta un grupo de criterios de diagndstico alternativos a los
del cuerpo principal de la clasificacion. Esto se debe de nuevo a que la experiencia clinica y una cierta
parte de los datos publicados sugieren que los nuevos criterios pueden ser preferibles, aunque el
Comité todavia no crea que las pruebas sean suficientes para modificar la clasificacion principal.

Por ultimo, el Apéndice se utiliza como un primer paso para la eliminacion de trastornos
histéricamente incluidos como entidades diagnosticas en las ediciones previas de la ICHD, pero que
todavia no se han contrastado con las pruebas necesarias.
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Al. Migraiia
Al.1 Migraiia sin aura

Al.1.1 Migraiia menstrual pura sin aura Criterios de diagndstico:

A.  Crisis, en mujer con menstruacién', que cumplen los
criterios de la 1.1 Migraria sin aura y el criterio B.

B. Se producen tinicamente en el dia 1 + 2 (p. ¢j. dias—2 a +3)2 de la menstruacion en al menos dos de
tres ciclos y en ningtin otro momento de los mismos>.

Notas:

1. Para los propositos de la ICHD-III, la menstruacion se considera una hemorragia endometrial
resultado del ciclo menstrual normal o de la supresion de progestagenos exogenos, como en el caso
de los anticonceptivos orales combinados con hormonoterapia sustitutiva.

2. El primer dia de la menstruacion es el dia 1 y el dia anterior es el dia -1; no hay dia 0.

3. Se recomienda un registro de seguimiento con un diario, pero no es obligatorio para el diagndstico
clinico de la A1.1.1 Migraiia menstrual pura sin aura.

Al.1.2 Migrania sin aura relacionada con la menstruacion Criterios de diagnostico:

A.  Crisis, en mujer con menstruacién', que cumplen los
criterios de la 1.1 Migraria sin aura y el criterio B. .
B. Se producen tnicamente en el dia 1 =2 (p. ¢j. dias —2 a +3) de la
menstruacion'en al menos dos de tres ciclos y también en otros momentos de los ciclos’.

Notas:

1. Para los propositos de la ICHD-III, la menstruacion se considera una hemorragia endometrial
resultado del ciclo menstrual normal o de la supresion de progestagenos exogenos, como en el caso
de los anticonceptivos orales combinados con hormonoterapia sustitutiva.

2. El primer dia de la menstruacion es el dia 1 y el dia anterior es el dia -1; no hay dia 0.

3. Se recomienda un registro de seguimiento con un diario, pero no es obligatorio para el diagndstico
clinico de la A1.1.2 Migraiia sin aura relacionada con la menstruacion.

Al.1.3 Migrania sin aura no menstrual Criterios de diagnostico:

A.  Crisis, en mujer con menstruacién', que cumplen los
criterios de la 1.1 Migraria sin aura y el criterio B.

B. Las crisis no cumplen los criterios de la Al.1.1 Migraiia menstrual pura sin aura ni de la A1.1.2
Migraiia sin aura relacionada con la menstruacion.

Nota:
1. Para los propositos de la ICHD-III, la menstruacion se considera una hemorragia endometrial

resultado del ciclo menstrual normal o de la supresion de progestagenos exdgenos, como en el caso
de los anticonceptivos orales combinados con hormonoterapia sustitutiva.

Comentarios: Esta subclasificacion de 1.1 Migraiia sin aura claramente solo es apropiada para mujeres
que aun conserven su periodo menstrual, conforme a lo descrito con anterioridad.
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Las crisis migrafiosas menstruales son en su mayoria sin aura. La importancia de distinguir entre la
Al.1.1 Migraiia menstrual pura sin aura y la Al.1.2 Migraiia sin aura relacionada con la
menstruacion es que la profilaxis hormonal serd probablemente mas eficaz en la primera de ellas.

Muchas mujeres exageran la asociacion entre las crisis y la menstruacion; con fines de investigacion
se deben registrar con pruebas documentadas mediante un diario durante un minimo de tres ciclos para
poder confirmar el diagnostico.

Los mecanismos de la migrana pueden ser diferentes, con hemorragia endometrial fruto del ciclo
menstrual normal y hemorragia debida a la supresion de progestagenos exoégenos (como en el caso de
los anticonceptivos orales combinados con hormonoterapia sustitutiva). Por ejemplo, el ciclo menstrual
endégeno se produce debido a complejos cambios hormonales en el eje hipotalamico-hipofisario-
ovarico que dan lugar a la ovulacion, que se bloquea con el uso de anticonceptivos orales combinados.
Por lo tanto, la investigacion deberia separar estos subgrupos poblacionales diferentes a pesar de que
los criterios de diagnostico no lo son. Las estrategias de manejo pueden también ser diferentes entre
ambos grupos.

Existen algunas pruebas de que las crisis migrafiosas menstruales se deben a la caida en los niveles
de estrogenos, al menos en algunas mujeres, si bien otros cambios hormonales y bioquimicos podrian
también desempefiar un papel relevante. Si se considera que la migrafla menstrual pura o la migrafa
relacionada con la menstruacion estd asociada con la supresion de estrogenos, se deberian asignar
ambos diagnosticos de Al.1.1 Migraiia menstrual pura sin aura o Al.1.2 Migraiia sin aura
relacionada con la menstruacion'y 8.3.3 Cefalea por privacion de estrogenos.

La relacion menstrual puede cambiar durante la vida reproductiva de la paciente.

Al.2 Migraiia con aura

A1.2.0.1 Migrana menstrual pura con aura

Criterios de diagnostico:

A.  Crisis, en mujer con menstruacion', que cumplen los criterios de la 1.2 Migrafia con aura y el
criterio B.

B. Se producen Gnicamente en el dia 1 + 2 (p. ej. dias—2 a +3)2 de la menstruacion en al menos dos de
tres ciclos y en ningtin otro momento de los mismos®.

Notas:

1. Para los propositos de la ICHD-III, la menstruacion se considera una hemorragia endometrial
resultado del ciclo menstrual normal o de la supresion de progestagenos exdgenos, como en el caso
de los anticonceptivos orales combinados con hormonoterapia sustitutiva.

2. El primer dia de la menstruacion es el dia 1 y el dia anterior es el dia -1; no hay dia 0.

3. Se recomienda un registro de seguimiento con un diario, pero no es obligatorio para el diagnostico
clinico de la A1.2.0.1 Migraiia menstrual pura con aura.

A1.2.0.2 Migrafia con aura relacionada con la menstruacion
Criterios de diagnostico:

A. Crisis, en mujer con menstruacion', que cumplen los criterios de la 1.2 Migraiia con aura y el
criterio B.

B. Se producen tnicamente en el dia 1 + 2 (p. ¢j. dias—2 a +3)Z de la menstruacion en al menos dos de
tres ciclos y también en otros momentos de los ciclos®.

Notas:

1. Para los propositos de la ICHD-III, la menstruacion se considera una hemorragia endometrial
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resultado del ciclo menstrual normal o de la supresion de progestagenos exodgenos, como en el caso
de los anticonceptivos orales combinados con hormonoterapia sustitutiva.

2. El primer dia de la menstruacion es el dia 1 y el dia anterior es el dia -1; no hay dia 0.

3. Se recomienda un registro de seguimiento con un diario, pero no es obligatorio para el diagndstico
clinico de la A1.2.0.2 Migrafia con aura relacionada con la menstruacion.

A1.2.0.3 Migraia con aura no menstrual

Criterios de diagnostico:

A. Crisis, en mujer con menstruacion', que cumplen los criterios de la 1.2 Migraiia con aura y el
criterio B.

B. Las crisis no cumplen los criterios de la A1.2.0.1 Migraiia menstrual pura sin aura ni de la
A1.2.0.2 Migraria con aura relacionada con la menstruacion.

Nota:

1. Para los propositos de la ICHD-III, la menstruacion se considera una hemorragia endometrial
resultado del ciclo menstrual normal o de la supresion de progestagenos exdgenos, como en el caso
de los anticonceptivos orales combinados con hormonoterapia sustitutiva.

Comentarios: Esta subclasificacion de 1.2 Migraria sin aura claramente solo es apropiada para mujeres
que atin conserven su periodo menstrual, conforme a lo descrito con anterioridad.

Las crisis migrafiosas menstruales son en su mayoria sin aura. Se incluyen estos criterios para la
A1.2.0.1 Migraiia menstrual pura sin aura 'y para la A1.2.0.2 Migraia con aura relacionada con la
menstruacion para permitir que se delimiten mejor estas formas poco frecuentes. Los criterios de la
A1.2.0.3 Migraiia con aura no menstrual se incluyen en aras de la exhaustividad.

Muchas mujeres exageran la asociacion entre las crisis y la menstruacion; con fines de investigacion
se deben registrar con pruebas documentadas mediante un diario durante un minimo de tres ciclos para
poder confirmar el diagnostico.

Los mecanismos de la migrana pueden ser diferentes, con hemorragia endometrial fruto del ciclo
menstrual normal y hemorragia debida a la supresion de progestagenos exdgenos (como en el caso de
los anticonceptivos orales combinados con hormonoterapia sustitutiva). Por ejemplo, el ciclo menstrual
endogeno se produce debido a complejos cambios hormonales en el eje hipotalamico-hipofisario-
ovarico que dan lugar a la ovulacion, que se elimina con el uso de anticonceptivos orales combinados.
Por lo tanto, la investigacion deberia separar estos subgrupos poblacionales diferentes a pesar de que
los criterios de diagndstico no lo son.

Al.3 Migrariia cronica (criterios alternativos)

Criterios de diagnostico alternativos:

A. Cefalea (de tipo tensional o migrafioso) durante un periodo de >15 dias/mes durante >3 meses
que cumple los criterios B y C.

B. Cursa en un paciente que ha padecido al menos cinco crisis que cumplen los criterios B-D para la
1.1 Migrana

sin aura y/o los criterios By C de la 1.2
Migraiia con aura.
C. Durante un periodo >8 dias/mes por espacio >3 meses que cumple cualquiera de los siguientes®:
1. Los criterios Cy D para la 1.1 Migraiia sin aura.
2. Los criterios By C para la 1.2 Migraiia con aura.
3. Criterios A y B para la 1.5 Migraria probable.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL
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Al.3.1 Migraria cronica con periodos sin dolor Criterios de diagnostico:

A. Cefalea que cumple los criterios de la 1.3 Migraria crénica y el criterio B.
B. Se ve interrumpida por periodos sin dolor de >3 horas durante >5 dias/mes, sin relacion con
tratamiento farmacologico.

A1.3.2 Migraiia crénica con dolor continuo Criterios de diagnostico:

A. Cefalea que cumple los criterios de la 1.3 Migraria cronica y el criterio B.
B. No se ve interrumpida por periodos sin dolor de >3 horas durante >5 dias/mes, salvo que guarden
relacion con tratamiento farmacologico.

Al.4 Complicaciones de la migraria

A1.4.5 Estado de aura migrariosa Criterios de diagnéstico:

A. Migrafia que cumple los criterios de la 1.2 Migrafia con aura o uno de sus subtipos.
B.  Se han padecido como minimo tres auras en el trascurso de tres dias.

Comentario: Otros trastornos neurologicos, entre los que se incluyen el sindrome de vasoconstriccion
cerebral reversible, el sindrome de encefalopatia posterior reversible y la diseccion arterial deberian
descartarse mediante las exploraciones complementarias pertinentes.

A1.4.6 Nieve visual Criterios de diagndstico:

A. Visién continua de puntos pequefios en movimiento por todo el campo visual' que persisten
durante >3 meses.
B. Al menos dos sintomas visuales mas de los cuatro tipos siguientes:
1. Palinopsia’.
2. Fendmenos entopticos’.
3. Fotofobia.
4. Ceguera nocturna (nictalopia).
C. Los sintomas no concuerdan con el aura visual migrafiosa tipica®.
D. Los sintomas no son atribuibles a otro trastorno’.

Notas:

1. Los pacientes comparan la nieve visual a la estatica de la television. Los puntos suelen ser negros o
grises sobre un fondo blanco o grises y blancos sobre un fondo negro, pero también se han
registrado casos de puntos transparentes, con destello blanco y de color.

2. La palinopsia pueden ser imagenes consecutivas visuales y/o ecos de objetos en movimiento. Las
imagenes consecutivas visuales difieren de las retinianas, que se presentan solo después de mirar
una imagen con alto contraste y son en color complementario.

3. Estos fenomenos, que se originan en la estructura del propio sistema visual, engloban las
miodesopsias excesivas en ambos ojos, el fendmeno entoptico del campo azul excesivo
(innumerables puntitos grises/blancos/negros o anillos que se desplazan hacia la parte superior del
campo visual al mirar a superficies homogéneas brillantes, como el cielo azul), los fosfenos (ondas
o nubes de color que se perciben al cerrar los ojos en la oscuridad) y las fotopsias (destellos).

4. Segun lo descrito en la 1.2.1 Migraiia con aura tipica.

5. Las pruebas oftalmologicas (agudeza visual con correccion, oftalmoscopia con dilatacion de las
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pupilas, campimetria y electrorretinografia) son normales y no hay consumo de psicofarmacos.

Comentarios: La A1.4.6 Nieve visual es una nueva incorporacion al Apéndice de la ICHD-III. Puede
que no forme parte per se del espectro migrafioso, pero parece tener una asociacion epidemiologica con
la 1.2 Migraiia con aura. Son necesarios mas estudios para averiguar si estos trastornos comparten
mecanismos fisiopatologicos causantes de los sintomas visuales, pero entretanto se plantea la hipotesis
de que la hiperexcitabilidad cortical esta implicada en ambos. Los pacientes con 1. Migraiia presentan
una mayor prevalencia de palinopsia e intensificacion de la sensibilidad visual en los periodos sin
ataques: la A1.4.6 Nieve visual manifiesta tanto palinopsia como fotofobia. Los pacientes con A1.4.6
Nieve visual y 1. Migraiia concomitante suelen padecer palinopsia, fotopsia espontanea, fotofobia,
nictalopia y actifenos con mas frecuencia que los no migrafosos.

Hay dos motivos mas que apoyan la inclusion de la A1.4.6 Nieve visual en la ICHD-III. En primer
lugar permite la sensibilizacion de este trastorno y ayuda a los médicos a identificarlo. Los pacientes que
refieren A1.4.6 Nieve visual como sintoma suelen tener (antecedentes de) 1. Migraria; los médicos que
no conozcan la A1.4.6 Nieve visual pueden malinterpretar los sintomas como aura visual persistente. En
segundo lugar, siguiendo los argumentos que se aplican a la investigacion, los futuros estudios sobre los
sintomas visuales persistentes precisan grupos homogéneos; la inclusion de criterios para la Al1.4.6
Nieve visual ayuda a los investigadores a entender como se define este trastorno en la actualidad.

A1.6 Sindromes episodicos que pueden asociarse a la migraiia
Al.6.4 Colicos del lactante
Descripcion: Llanto frecuente y excesivo un bebé que de lo contrario parece sano y bien alimentado.
Criterios de diagnostico:
A. Episodios recurrentes de irritabilidad, inquietud o llanto desde el nacimiento hasta los cuatro meses
de edad que cumplen el criterio B.
B. Las dos caracteristicas siguientes:
1. Los episodios se prolongan durante de >3 horas/dia.
2. Los episodios se manifiestan >3 dias/semana durante >3 semanas.
C. No atribuible a otro trastorno'.
Nota:
1. Se han descartado los problemas de desarrollo.
Comentarios: Los colicos del lactante afectan a uno de cada cinco bebés.

Los lactantes con cdlicos presentan una probabilidad mayor de padecer 1.1 Migrafia sin aura o 1.2
Migraiia con aura en etapas posteriores de su vida. Se ha descubierto que las madres con 1. Migrafia
son 2,5 veces mas propensas a tener hijos con colicos que las madres no migrafosas. En el caso de los
padres con 1. Migraiia, la probabilidad de tener un hijo con cdlicos es del doble.

Al.6.5 Hemiplejia alternante de la infancia

Descripcion: Episodios infantiles de hemiplejia que afectan alternativamente ambos hemicuerpos,
asociados a encefalopatia progresiva, otros fendmenos paroxisticos y deterioro mental.

Criterios de diagnostico:

A. Episodios recurrentes de hemiplejia que se alternan entre los hemicuerpos y cumplen el criterio B.
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B. Inicio antes de los 18 meses de edad.

C. Al menos otro fenomeno paroxistico' se asocia a los episodios de hemiplejia u ocurre manera
aislada.

D. Se han demostrado déficits mentales y/o neurologicos.

E. No atribuible a otro trastorno.

Nota:

1. Tales como crisis tonicas, posturas distonicas, movimientos coreoatetdsicos, nistagmo u otras
anomalias oculomotoras y/o alteraciones autondomicas.

Comentario: Se trata de un trastorno neurodegenerativo heterogéneo. Se ha sugerido una posible
relacion con la migrafa en diversos campos clinicos. La posibilidad de que sea una forma infrecuente
de epilepsia tampoco puede descartarse. Es probable que las mutaciones en el gen ATPIA3 (que
codifica la subunidad 3 de la bomba de sodio [Na+/K+] ATPasa) sean responsables de al menos un
70% de los casos.

A1.6.6 Migrafa vestibular

Términos utilizados con anterioridad: Migrafia asociada a vértigo o mareos; vestibulopatia migrafiosa;
vértigo migrafioso.

Criterios de diagnostico:

Al menos cinco episodios que cumplen los criterios C y D.
Se ha padecido o se padece 1.1 Migraiia sin aura o 1.2 Migraiia con aura'.
Sintomas vestibulares de intensidad moderada o grz:wex que se prolongan entre cinco minutos y 72
horas®.
D. Al menos la mitad de los episodios se asocian a como minimo una de las siguientes tres
caracteristicas migrafiosas®:
1. Cefalea con al menos dos de las siguientes cuatro caracteristicas:
a) Localizacion unilateral.
b) Caracter pulsatil.
¢) Intensidad moderada o fuerte.
d) Empeora con la actividad fisica rutinaria.
2. Fotofobia y fonofobia.
3. Aura visual.
E. No atribuible a otro diagndstico de la ICHD-III ni a otro trastorno vestibular®.

Qw>

Notas:

1. Se debe clasificar también el diagnostico de la migrafia subyacente.
2. Entre los sintomas vestibulares, tal y como se definen en la Clasificacion Internacional de los
Trastornos Vestibulares de la Barany Society y que permiten asignar el diagnostico de A1.6.6
Migraria vestibular, se incluyen:
a) Vértigo espontaneo.
i.  Vértigo interno (sensacion falsa de movimiento propio).
ii. Vértigo externo (sensacion falsa de que el campo visual esta girando o fluyendo).
b) Vértigo posicional, después de cambiar la posicion de la cabeza.
¢) Vértigo provocado por estimulo visual, desencadenado por un estimulo visual moévil complejo o
de gran tamafio.
d) Vértigo inducido por movimientos de la cabeza.
e) Mareo por movimientos de la cabeza junto con nauseas (el mareo se caracteriza por una
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sensacion de orientacién espacial alterada; no se incluyen otras formas de mareo en la
clasificacion de migrafia vestibular).

3. Los sintomas vestibulares se consideran moderados cuando interfieren en pero no impiden la
actividad diaria, y graves cuando la interrumpen.

4. La duracion de los episodios varia enormemente. Alrededor de un 30% de los pacientes presenta
episodios de algunos minutos, un 30% los sufre durante horas y otro 30% los padece durante varios
dias. El 10% restante experimenta episodios de solo unos segundos de duracion que tienden a
repetirse durante el movimiento de la cabeza, los estimulos visuales o después del cambio de
posicion de la cabeza. En estos pacientes, la duracion del episodio se contabiliza como el periodo
total durante el que recurren los episodios breves. Al otro lado del espectro estan los pacientes que
pueden necesitar cuatro semanas para recuperarse por completo de un episodio. No obstante, el
episodio principal no suele prolongarse mas de 72 horas.

5. Un sintoma es suficiente durante un tnico episodio. Pueden producirse sintomas diferentes en los
distintos episodios. Los sintomas asociados pueden aparecer antes, durante o después de los sintomas
vestibulares.

6. Los antecedentes y la exploracion fisica no sugieren ningln trastorno vestibular o dicho trastorno se
ha tenido en cuenta pero se ha descartado con las investigaciones pertinentes o dicho trastorno se ha
manifestado como una patologia simultanea, pero se pueden diferenciar con claridad los episodios.
Las crisis migrafiosas pueden producirse por la estimulacion vestibular. Por lo tanto, el diagnostico
diferencial deberia incluir otros trastornos vestibulares que se compliquen con motivo de crisis
migrafiosas superimpuestas.

Comentarios: Hace poco se ha descrito una prevalencia sorprendentemente alta de la A1.6.6 Migraria
vestibular con un 10,3% en pacientes de servicios de neurologia chinos.

Otros sintomas

Los sintomas auditivos transitorios, nauseas, vomitos, postracion y susceptibilidad a cinetosis podrian

asociarse a la A1.6.5 Migraiia vestibular. No obstante, puesto que también aparecen junto a otros
trastornos vestibulares, no se incluyen como criterios de diagnostico.

Relacion con aura migraiiosa y migrafia con aura del tronco del encéfalo

Tanto el aura migraiiosa como la migraiia con aura del tronco del encéfalo (previamente migraiia
de tipo basilar) son términos definidos dentro de la ICHD-III. Solo una minoria de los pacientes con
A1.6.6 Migrania vestibular padecen vértigo dentro del periodo de tiempo de 5-60 minutos definido
como sintoma de aura. Son menos atn los que experimentan el vértigo inmediatamente antes del inicio
de la cefalea, como se precisa en el caso de la 1.2.1.1 Aura tipica con cefalea. Por lo tanto, los
episodios de la A1.6.6 Migraria vestibular no se pueden considerar auras migrafiosas.

Si bien mas de un 60% de los pacientes con 1.2.2 Migraiia con aura del tronco del encéfalo refiere
vértigo, para asignar este diagnostico la ICHD-III exige que al menos dos sintomas troncoencefalicos
estén presentes junto con sintomas visuales, sensitivos o de aura disfasica. Menos de un 10% de los
pacientes con A1.6.6 Migraiia vestibular cumplen esos criterios. Por lo tanto, la A1.6.6 Migraia
vestibular y la 1.2.2 Migrafia con aura del tronco del encéfalo no son sinénimas, aunque existan
pacientes concretos que cumplan los criterios para ambos trastornos.

Relacion con vértigo paroxistico benigno

Si bien la A1.6.6 Migraiia vestibular puede manifestarse a cualquier edad, la ICHD-III reconoce
especificamente un trastorno de la infancia, el 1.6.2 Vértigo paroxistico benigno. El diagndstico precisa
cinco episodios de vértigo que ocurran sin aviso y se resuelvan de manera espontanea en un periodo de
minutos a horas. Entre los episodios, la exploracion neurologica, la audiometria, las pruebas
vestibulares y el EEG deben ser normales. Puede producirse una cefalea unilateral pulsatil entre los
episodios, pero no es un criterio obligatorio. El 1.6.2 Vértigo paroxistico benigno se considera uno de
los sindromes precursores de la migrafia. Por lo tanto, no se precisan cefaleas migrafiosas previas para
asignar un diagnostico. Dado que la clasificacion de la A1.6.6 Migraiia vestibular no implica ningun
limite de edad el diagnostico se puede asignar a niflos cuando se cumplan los correspondientes
criterios, pero solamente deberian recibir ambos diagndsticos los niflos que padezcan distintos tipos de
vértigo, (p.ej. episodios breves de menos de cinco minutos de duracion y otros que superen los cinco
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minutos).

Solapamiento con sindrome de Méniere

La 1. Migrafia es mas frecuente en pacientes con sindrome de Méniére que en el grupo de referencia
sano. Se ha descrito una gran cantidad de pacientes con caracteristicas de sindrome de Ménicre y
A1.6.6 Migrana vestibular. De hecho, la migrana y el sindrome de Ménicre se pueden heredar como
sintomas agrupados. La hipoacusia fluctuante, los actfenos y la presion vestibular se pueden
manifestar en la A1.6.6 Migraria vestibular, si bien la pérdida auditiva no avanza hasta niveles graves.
Ademas, las cefaleas migrafiosas, la fotofobia e incluso las auras migrafiosas son frecuentes durante los
episodios de Méniére. La relacion fisiopatoldgica entre la A1.6.6 Migraiia vestibular y el sindrome de
Ménicre sigue siendo incierta. Durante el afo posterior a la primera aparicion de los sintomas, la
diferenciacion de ambos trastornos puede suponer un reto, ya que el sindrome de Méniere puede ser
monosintomatico en su fase temprana, manifestando inicamente sintomas vestibulares.

En caso de que se cumplan los criterios del sindrome de Méniére, sobre todo la hipoacusia
confirmada con audiometria, se deberia asignar el diagnostico de sindrome de Méniére aun cuando se
manifiesten sintomas migrafiosos durante los episodios vestibulares. Solo se deberian asignar ambos
diagnodsticos en aquellos pacientes que presenten dos tipos diferentes de ataques, los que cumplen los
criterios de la A1.6.6 Migrafnia vestibular y los del sindrome de Ménicre. La proxima revision de la
ICHD podria incluir un sindrome de solapamiento entre la migrafa vestibular y el sindrome de Méniére.
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A2. Cefalea de tipo tensional (criterios alternativos)

Los siguientes criterios alternativos son aptos para la A2.1 Cefalea episédica infrecuente de tipo
tensional, la A2.2 Cefalea episodica frecuente de tipo tensional y la A2.3 Cefalea crémica de tipo
tensional. Definen un sindrome nuclear de la cefalea tensional. En otras palabras, estos criterios son
muy especificos pero tienen una baja sensibilidad.

Criterios de diagndstico alternativos:

A. Episodios o cefalea que cumplen el criterio A para cualquiera entre la 2.1 Cefalea episodica
infrecuente de tipo tensional, la 2.2 Cefalea episddica frecuente de tipo tensional o la 2.3 Cefalea
cronica de tipo tensional y los criterios B-D.

B. Episodios o cefalea, que cumplen el criterio B para cualquiera entre la 2.1 Cefalea episédica
infrecuente de tipo tensional, la 2.2 Cefalea episddica frecuente de tipo tensional o la 2.3 Cefalea
cronica de tipo tensional.

C. Cefalea que presenta al menos tres de las siguientes cuatro caracteristicas:

1. Localizacion bilateral.

2. Calidad opresiva o tensiva (no pulsatil).

3. Intensidad leve o moderada.

4. No empeora con actividad fisica habitual, como andar o subir escaleras.

D. Ausencia de nauseas, vomitos, fotofobia o fonofobia.

E. No atribuible a otro diagndstico de la ICHD-IIIL.
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A3. Cefaleas trigémino-autonémicas (CTA)
A3.1 Cefalea en racimos (criterios alternativos)

Criterios de diagnostico alternativos:

A. Al menos cinco episodios que cumplen los criterios B-D.
B. Dolor de unilateral de intensidad grave o muy grave en region orbitaria, supraorbitaria o temporal
con una duracién de 15-180 minutos (sin tratamiento).
C. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
1. Al menos uno de los siguientes sintomas o signos, ipsilaterales a la cefalea:
a) Hiperemia conjuntival y/o lagrimeo.
b) Congestion nasal y/o rinorrea.
¢) Edema palpebral.
d) Sudoracion frontal y facial.
e) Rubefaccion frontal y facial.
f)  Sensacion de ocupacion de los oidos.
g) Miosis y/o ptosis.
2. Inquietud o agitacion.
D. Se manifiesta con una frecuencia entre una vez cada dos dias y ocho al dia®.
E. No atribuible a otro diagndstico de la ICHD-IIIL.
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Notas:

1. Durante una parte, pero menos de la mitad, del periodo activo de la 3.1 Cefalea en racimos, los
episodios pueden ser menos graves y/o de duracion mayor o menor.

2. Durante una parte, pero menos de la mitad, del periodo activo de la 3.1 Cefalea en racimos, los
episodios pueden ser menos frecuentes.

Comentario: Hay una division de opiniones sobre si se deberian incluir las categorias (e) y (f) en el
criterio C1. Los expertos en el grupo de trabajo creen que mejora la sensibilidad sin una pérdida
significativa de especificidad, pero los ensayos de campo formales aun no lo han confirmado.

A3.2 Hemicranea paroxistica (criterios alternativos)

Criterios de diagndstico alternativos:

A. Al menos 20 episodios que cumplen los criterios B-E.
B. Dolor intenso unilateral en region orbitaria, supraorbitaria o temporal con una duracion de 2-30
minutos.
C. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
1. Al menos uno de los siguientes sintomas o signos, ipsilaterales a la cefalea:
a) Hiperemia conjuntival y/o lagrimeo.
b) Congestion nasal y/o rinorrea.
¢) Edema palpebral.
d) Sudoracion frontal y facial.
e) Rubefaccion frontal y facial.
f)  Sensacion de ocupacion de los oidos.
g) Miosis y/o ptosis.
2. Inquietud o agitacion.

D. Se presenta con una frecuencia de >5 al dia'.

E. Los episodios responden completamente a dosis terapéuticas de indometacina.
F.  No atribuible a otro diagndstico de la ICHD-III.

Notas:

1. Durante una parte, pero menos de la mitad, del periodo activo de la A3.2 Hemicranea paroxistica los
episodios pueden ser menos frecuentes.

2. En un adulto, la dosis inicial de indometacina oral deberia ser de minimo 150 mg diarios, y
aumentarse en caso necesario hasta los 225 mg diarios. La dosis inyectable es de 100-200 mg. A
menudo se emplean dosis de mantenimiento inferiores.

Comentario: Hay una division de opiniones sobre si se deberian incluir las categorias (e) y (f) en el
criterio C1. Los expertos en el grupo de trabajo creen que mejora la sensibilidad sin una pérdida
significativa de especificidad, pero atin no se han llevado a cabo ensayos de campo formales que
justifiquen el cambio de los criterios.

A3.3 Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duracion (criterios alternativos)
Criterios de diagnostico alternativos
A. Al menos 20 episodios que cumplen los criterios B-D.

B. Episodios de dolor unilateral, moderado o grave en region orbitaria, supraorbitaria, temporal y/u
otra distribucion trigeminal, y de una duracion de1-600 segundos en forma de punzadas tnicas, una
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serie de punzadas, o en un patron de de diente de sierra.
C. Al menos uno de los siguientes sintomas o signos autondomicos craneales, ipsilaterales al dolor:
Hiperemia conjuntival y/o lagrimeo.
Congestion nasal y/o rinorrea.
Edema palpebral.
Sudoracion frontal y facial.
Rubefaccion frontal y facial.
Sensacion de ocupacion de los oidos.
. Miosis y/o ptosis.
D. Se presenta con una frecuencia de al menos una vez al dia'.
E. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL.

Nk Wb~

Nota:

1. Durante una parte, pero menos de la mitad, del periodo activo de la A3.3 Cefalea neuralgiforme
unilateral de breve duracion, los episodios pueden ser menos frecuentes.

Comentario: Hay una division de opiniones sobre si se deberian incluir los criterios C5 y C6. Los
expertos en el grupo de trabajo creen que mejora la sensibilidad sin una pérdida significativa de
especificidad, pero aun no se han llevado a cabo ensayos de campo formales que justifiquen el cambio
de los criterios.

A3.4 Hemicranea continua (criterios alternativos)

Criterios de diagnostico alternativos:

Cefalea unilateral que cumple los criterios B-D.
Duracion >3 meses, con reagudizaciones de intensidad al menos moderada.
Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
1. Al menos uno de los siguientes sintomas o signos, ipsilaterales a la cefalea:
a) Hiperemia conjuntival y/o lagrimeo.
b) Congestion nasal y/o rinorrea.
c) Edema palpebral.
d)  Sudoracion frontal y facial.
e) Rubefaccion frontal y facial.
f)  Sensacion de ocupacion de los oidos.
g) Miosis y/o ptosis.
2. Sensacion de inquietud o agitacion, o reagudizacion del dolor con el movimiento.
D. Responde completamente a dosis terapéuticas de indometacina'.
E. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL

Qw>

Nota:

1. En un adulto, la dosis inicial de indometacina oral deberia ser de minimo 150 mg diarios, y
aumentarse en caso necesario hasta los 225 mg diarios. La dosis inyectable es de 100-200 mg. A
menudo se emplean dosis de mantenimiento inferiores.

Comentario: Hay una division de opiniones sobre si se deberian incluir las categorias (¢) y (f) en el
criterio C1. Los expertos en el grupo de trabajo creen que mejora la sensibilidad sin una pérdida
significativa de especificidad, pero aun no se han llevado a cabo ensayos de campo formales que
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justifiquen el cambio de los criterios.

A3.6 Cefalea trigémino-autonémica indiferenciada

Descripcion: Cefalea trigémino-autonémica que se manifiesta en niflos y adolescentes sin haber
desarrollado al completo las caracteristicas del trastorno.

Comentarios: El desarrollo cerebral incompleto podria alterar la presentacion de las cefaleas
trigémino-autonémicas. Los pacientes clasificados con A3.6 Cefalea trigémino-autonémica
indiferenciada deberian tipicamente ser niflos o adolescentes cuyas cefaleas presenten caracteristicas
trigémino-autondmicas, pero mezcladas e incompletas. Por ejemplo, pueden manifestar episodios de
cefalea lateralizada de 30 minutos de duracién con sintomas autondmicos, pero sin la reaccion
esperada a la indometacina, el oxigeno ni los triptanes.
Para comprender mejor estas presentaciones se precisa la realizacion de estudios longitudinales de

manera que se puedan proponer criterios para su diagndstico.
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A4. Otras cefaleas primarias
A4.11 Epicrania fugax

Descripcion: Dolor de cabeza breve y paroxistico de calidad punzante que describe una trayectoria
lineal o en zigzag por la superficie de un hemicraneo.

Criterios de diagndstico:

A. Episodios recurrentes de cefalea punzante que se prolongan durante 1-10 segundos y que cumplen
el criterio B.

B. Dolor que se desplaza en trayectoria lineal o en zigzag por la superficie de un hemicraneo y
comienza y termina en la distribucion de varios nervios.

C. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-III'.

Nota:

1. Se debe excluir una lesion estructural a través de la anamnesis, exploracion fisica y, si procede, con
estudios complementarios.

Comentarios: Los pacientes con A4.11 Epicrania fugax describen su dolor en términos de su trayectoria
entre dos puntos separados de la superficie craneal con un movimiento de apenas unos segundos de
duracion entre la aparicion y la resolucion. Esta topografia tan dinamica es un atributo caracteristico que
diferencia la A4.11 Epicrania fugax de otras cefaleas epicraneales y neuralgias. Los puntos de inicio y
resolucion se mantienen constantes en cada paciente, con un avance del dolor desde un area hemicraneal
posterior hacia el ojo o la nariz ipsilaterales, pero la irradiacion inversa también es posible de un area
frontal o periorbitaria hacia la region occipital. En todos los casos el dolor es estrictamente unilateral,
aunque en algunos pacientes puede cambiar de lado.

Al finalizar los episodios podrian producirse sintomas autonomicos ipsilaterales, tales como
lagrimeo, hiperemia conjuntival y/o rinorrea.

Si bien los episodios son sobre todo espontaneos, podrian desencadenarse con la palpacion del
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punto de inicio, que puede permanecer hipersensible entre cada episodio.
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AS. Cefalea atribuida a traumatismo craneoencefalico y/o cervical

A5.1 Cefalea aguda atribuida a traumatismo craneoencefalico

Comentario: La nocion actual de que la cefalea debe comenzar (o se debe registrar el comienzo) dentro
de los siete dias posteriores al traumatismo craneoencefélico (o a la conciencia de haber tenido el
traumatismo) es algo arbitraria. Algunos datos sugieren que la cefalea podria manifestarse después de
un intervalo mayor. En los criterios de diagnéstico sugeridos a continuacion el intervalo maximo entre
el traumatismo craneoencefalico y el inicio de la cefalea estd establecido en tres meses, pero se
presupone que es mas preciso atribuir las cefaleas al traumatismo cuya aparicion guarda una mayor
proximidad temporal con la lesion. Los futuros estudios deben continuar investigando la utilidad de
estos criterios de diagnodstico y los alternativos para la A5.1 Cefalea aguda atribuida a traumatismo
craneoencefilico que establecen que la cefalea puede comenzar mas de siete dias y hasta tres meses
después de la lesion.

A5.1.1.1 Cefalea aguda tardia atribuida a traumatismo craneoencefalico moderado o grave
Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea que cumpla los criterios C y D.
B. Se ha producido un traumatismo craneoencefélico, asociado con al menos uno de los siguientes:
Pérdida del conocimiento durante >30 minutos.
Puntuacion en la Escala de coma de Glasgow <13.
Amnesia postraumatica de >24 horas.
Alteracion del nivel de consciencia de >24 horas.
Las pruebas de diagnostico por la imagen muestran dafio traumatico craneal, como fractura
craneal, hemorragia intracraneal y/o contusion cerebral.
C. Lacefalea ha aparecido dentro de los siete dias y tres meses siguientes a todos los siguientes:
1. El traumatismo craneoencefalico.
2. Larecuperacion del conocimiento después del traumatismo craneoencefélico (si procede).
3. Interrupcion del tratamiento o tratamientos que limiten la capacidad de sentir o referir cefalea
tras el traumatismo craneoencefalico (si procede).
D. Cualquiera de los siguientes:
1. La cefalea ha remitido en un periodo de tres meses después de su inicio.
2. La cefalea atin no ha remitido, pero no han pasado todavia tres meses desde su inicio.
E. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL

Pl
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A5.1.2.1 Cefalea aguda tardia atribuida a traumatismo craneoencefalico leve
Criterios de diagndstico:

A. Cualquier cefalea que cumpla los criterios C y D.
B. Traumatismo craneoencefalico que cumple los dos criterios siguientes:
1. No se asocia a ninguno de los siguientes:
a) Pérdida del conocimiento durante >30 minutos.
b) Puntuacion en la Escala de coma de Glasgow <13.
c) Amnesia postraumatica de >24 horas.
d)  Alteracion del nivel de conciencia >24 horas.
e) Las pruebas de diagnostico por la imagen muestran dafio traumético craneal, como
fractura craneal, hemorragia intracraneal y/o contusion cerebral.
2. Se asocia, inmediatamente después del trauma craneal, con uno o mas de los siguientes
sintomas y/o signos:
a) Confusion transitoria, desorientacion o disminucion del nivel de conciencia.
b) Pérdida de memoria para acontecimientos inmediatamente anteriores o posteriores al
traumatismo.

¢) Otros dos 0 mas sintomas sugestivos de traumatismo craneoencefalico leve:
i.  Nauseas.
ii. Vomitos.
iii. Trastornos visuales.
iv.  Mareos y/o vértigo.
v.  Desequilibrio en la marcha y/o postural.
vi. Deterioro de la memoria y/o de la concentracion.
C. Lacefalea ha aparecido dentro de los siete dias y tres meses siguientes a todos los siguientes:
1. El traumatismo craneoencefalico.
2. Larecuperacion del conocimiento después del traumatismo craneoencefalico (si procede).
3. Interrupcién del tratamiento o tratamientos que limiten la capacidad de sentir o referir cefalea
tras el traumatismo craneoencefalico (si procede).
D. Cualquiera de los siguientes:
1. La cefalea ha remitido en un periodo de tres meses después de su inicio.
2. La cefalea atin no ha remitido, pero no han pasado todavia tres meses desde su inicio.
E. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL.

A5.2 Cefalea persistente atribuida a traumatismo craneoencefalico

Comentario: La nocion actual de que la cefalea debe comenzar (o se debe registrar el comienzo) dentro
de los siete dias posteriores al traumatismo craneoencefalico (o a la conciencia de haber tenido el
traumatismo) es algo arbitraria. Algunos datos sugieren que la cefalea podria manifestarse después de
un intervalo mayor. En los criterios de diagnostico sugeridos a continuacion el intervalo maximo entre
el traumatismo craneoencefalico y el inicio de la cefalea estd establecido en tres meses, pero se
presupone que es mas preciso atribuir las cefaleas al traumatismo cuya aparicion guarda una mayor
proximidad temporal con la lesion. Los futuros estudios deben continuar investigando la utilidad de
estos criterios de diagnostico y los alternativos para la AS5.2 Cefalea persistente atribuida a
traumatismo craneoencefilico que establecen que la cefalea puede comenzar mas de siete dias y hasta
tres meses después de la lesion.

A5.2.1.1 Cefalea persistente tardia atribuida a traumatismo craneoencefalico moderado o grave
Criterios de diagnostico:

A.  Cualquier cefalea que cumpla los criterios C y D.
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B. Se ha producido un traumatismo craneoencefalico, asociado con al menos uno de los siguientes:
Pérdida del conocimiento durante >30 minutos.
Puntuacion en la Escala de coma de Glasgow <13.

Amnesia postraumatica de >24 horas.
Alteracion del nivel de consciencia de >24 horas.
Las pruebas de diagnostico por la imagen muestran daflo traumatico craneal, como fractura
craneal, hemorragia intracraneal y/o contusion cerebral.
C. La cefalea ha aparecido dentro de los siete dias y tres meses siguientes a todos los siguientes:
1. El traumatismo craneoencefélico.
2. Larecuperacion del conocimiento después del traumatismo craneoencefalico (si procede).
3. Interrupcion del tratamiento o tratamientos que limiten la capacidad de sentir o referir cefalea
tras el traumatismo craneoencefalico (si procede).
D. La cefalea persiste >3 meses después de su inicio.
E. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL.

DW=

A5.2.2.1 Cefalea persistente tardia atribuida a traumatismo craneoencefalico leve
Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea que cumpla los criterios C y D.
B. Traumatismo craneoencefélico que cumple los dos criterios siguientes:
1. No se asocia a ninguno de los siguientes:
a) Pérdida del conocimiento durante >30 minutos.
b) Puntuacion en la Escala de coma de Glasgow <13.
¢) Amnesia postraumatica de >24 horas.
d) Alteracion del nivel de conciencia >24 horas.
e) Las pruebas de diagndstico por la imagen muestran dafio traumético craneal, como
fractura craneal, hemorragia intracraneal y/o contusion cerebral.
2. Se asocia, inmediatamente después del trauma craneal, con uno o mas de los siguientes
sintomas y/o signos:
a) Confusion transitoria, desorientacion o disminucion del nivel de conciencia.
b) Pérdida de memoria para acontecimientos inmediatamente anteriores o posteriores al
traumatismo.
¢) Otros dos o mas sintomas sugestivos de traumatismo craneoencefalico leve:
i. Nauseas.
ii.  Vomitos.
iii.  Trastornos visuales.
iv. Mareos y/o vértigo.
v. Desequilibrio en la marcha y/o postural.
vi. Deterioro de la memoria y/o de la concentracion.
C. La cefalea ha aparecido dentro de los siete dias y tres meses siguientes a todos los siguientes:
1. El traumatismo craneoencefalico.

2. Larecuperacion del conocimiento después del traumatismo craneoencefalico (si procede).
3. Interrupcion del tratamiento o tratamientos que limiten la capacidad de sentir o referir cefalea
tras el traumatismo craneoencefalico (si procede).
D. La cefalea persiste >3 meses después de su inicio.
E. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL

A5.7 Cefalea atribuida a radiocirugia cerebral

Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea nueva que cumple el criterio C.
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B.  Se ha realizado una radiocirugia cerebral.
C. La causalidad queda demostrada por las dos caracteristicas siguientes:
1. Lacefalea se desarrolla dentro de los siete dias siguientes a la radiocirugia.
2. La cefalea ha remitido dentro de los 3 meses siguientes a la radiocirugia.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIIL.

Comentario: Aunque hay casos descritos de cefaleas de novo tras la radiocirugia, la mayoria de los
estudios no proporcionan descripciones detalladas de las caracteristicas clinicas de la cefalea, y por lo
general tampoco queda claro si la cefalea que se manifiesta tras la radiocirugia representa una
reagudizacion de una cefalea previa subyacente o una nueva cefalea. Existen casos en que el historial
previo de cefalea no estaba disponible, el sindrome de cefalea fue de corta duracion, se manifestdo mas
de un aflo después de la operacion y se asemejaba a la migrafia o a la cefalea en trueno. Por lo tanto, la
relacion causal entre estas cefaleas y las intervenciones radioquirargicas que las preceden es altamente
dudosa. Se precisan estudios prospectivos controlados para decidir si AS5.7 Cefalea atribuida a
radiocirugia cerebral existe por si misma y, si es asi, cual es la relacion que guarda con el tipo y la
localizacion de la lesion que se ha radiado o la dosis y/o el campo de radiacién empleados.

A5.8 Cefalea aguda atribuida a otros traumatismos craneoencefalicos y/o
cervicales

Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea que cumpla los criterios C y D
B. Se ha producido una lesion o traumatismo craneoencefalico y/o cervical no descrito con
anterioridad.

C. La causalidad queda demostrada mediante uno de los siguientes, o ambos:
1. La aparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con el traumatismo o la lesion.
2. Existen otras pruebas que demuestran la causalidad por el traumatismo o la lesion.
D. Cualquiera de los siguientes:
1. La cefalea ha remitido en un periodo de tres meses después de su inicio.
2. La cefalea persiste pero no han pasado todavia tres meses desde su inicio.
E. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL

A5.9 Cefalea persistente atribuida a otros traumatismos craneoencefalicos y/o
cervicales

Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea que cumpla los criterios C y D

B. Se ha producido una lesién o traumatismo craneoencefalico y/o cervical no descrito con
anterioridad.

C. La causalidad queda demostrada mediante uno de los siguientes, o ambos:
1. La aparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con el traumatismo o la lesion.
2. Existen otras pruebas que demuestran la causalidad por el traumatismo o la lesion.

D. La cefalea persiste >3 meses después de su inicio.

E. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL.
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A6. Cefalea atribuida a vasculopatia craneal y/o cervical

A6.10 Cefalea persistente atribuida a vasculopatia craneal y/o cervical previa

A. Cefalea diagnosticada con anterioridad como 6. Cefalea atribuida a vasculopatia craneal y/o
cervical o uno de sus subtipos o subformas, que cumple el criterio C.

B. La vasculopatia craneal o cervical causante de cefalea fue tratada con éxito o remitié de manera
espontanea.

C. La cefalea persiste >3 meses tras el tratamiento exitoso o la remision espontdnea del trastorno
vascular.

D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL

Comentario: La A6.10 Cefalea persistente atribuida a vasculopatia craneal y/o cervical previa esta
mal documentada; si existe hay que continuar investigando para establecer unos criterios de causalidad
mas precisos

A’7. Cefalea atribuida a trastorno intracraneal no vascular
A7.6 Cefalea atribuida a crisis epiléptica

A7.6.3 Cefalea tras terapia electroconvulsiva (TEC) Criterios de diagnostico:

Cefalea recurrente que cumple el criterio C.

Se ha realizado una tanda de terapia electroconvulsiva (TEC).

La causalidad queda demostrada mediante todos los criterios siguientes:

1. La cefalea se ha desarrollado después de >50% de las sesiones de TEC.
2. Cada cefalea se desarrolla dentro de las cuatro horas siguientes a la TEC.
3. Cada cefalea remite dentro de las 72 horas siguientes a la TEC.

D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL

Qw>

Comentarios: Existen pocas descripciones claras de la cefalea asociada con la TEC. En un ensayo
comparativo con enmascaramiento unico de eletriptan y paracetamol, 20 de 72 de pacientes (28%)
aquejaba cefaleas, pero estas no estaban bien delimitadas (solo se valoraron su localizacion y la calidad
del dolor).

Los datos publicados no son adecuados para definir la A7.6.3 Cefalea tras terapia electroconvulsiva
de manera operativa y no ha habido estudios que validen estos criterios propuestos desde que se publico
la ICHD-IIL

A7.9 Cefalea persistente atribuida a trastorno intracraneal no vascular previo

Criterios de diagnostico:
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A. Cefalea diagnosticada con anterioridad como 7. Cefalea atribuida a trastorno intracraneal no
vascular o uno de sus subtipos o subformas, que cumple el criterio C.

B. El trastorno intracraneal no vascular causante de cefalea fue tratado con éxito o remitié de manera
espontanea.

C. La cefalea persiste >3 meses tras el tratamiento exitoso o la remision espontanea del trastorno no
vascular.

D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

Comentario. Gracias a la experiencia clinica se sabe que la cefalea persistente puede producirse después
de un trastorno intracraneal no vascular previo (y resuelto); esto se ha demostrado hasta cierto punto con
la 7.1.1. Cefalea atribuida a hipertension intracraneal idiopdtica y la

7.2.3 Cefalea atribuida a hipotension intracraneal espontdnea No obstante, la A7.9 Cefalea persistente
atribuida a trastorno intracraneal no vascular previo estd mal documentada. Hay que continuar
investigando para establecer unos criterios de causalidad mas precisos.
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A8. Cefalea atribuida a administracion o privacion de una sustancia

A8.4 Cefalea persistencia atribuida a consumo de o exposicion a sustancias
previos

Clasificado en otro lugar: 8.2. Cefalea por abuso de medicamentos.
Criterios de diagnostico:

A. Cefalea diagnosticada con anterioridad como 8.1. Cefalea atribuida a consumo de o exposicion a
sustancias o uno de sus subtipos o subformas, que cumple el criterio C.

Se ha interrumpido el consumo de o la exposicion a la sustancia.

La cefalea persiste >3 meses después del cese de la exposicion a la sustancia.

No atribuible a otro diagndstico de la ICHD-III.

Sow
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A9. Cefalea de origen infeccioso

A9.1 Cefalea atribuida a infeccion intracraneal

A9.1.3.3 Cefalea persistente atribuida a micosis u otra parasitosis intracraneal previa
Criterios de diagnostico:

A. Cefalea que cumple los criterios de la 9.1.3 Cefalea atribuida a micosis y otra parasitosis
intracraneal y el criterio C.

B. Ha remitido una micosis u otra parasitosis intracraneal.
C. Lacefalea persiste >3 meses después de la resolucion de la micosis u otra parasitosis intracraneal.
D. No atribuible a otro diagnodstico de la ICHD-III y se ha descartado la hidrocefalia mediante pruebas

de neurodiagnostico por la imagen.

A9.3 Cefalea atribuida a infeccion por virus de la inmunodeficiencia humana (VIH)

Clasificado en otro lugar: La cefalea que se manifiesta en pacientes con infeccién por VIH, pero que
esta ocasionada por una infeccion oportunista especifica deberia clasificarse conforme a dicha infeccion.
La cefalea ocasionada por antirretrovirales deberia clasificarse como 8.1.10 Cefalea atribuida al uso
prolongado de medicamentos no indicados contra la cefalea.

Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.
B. Las dos caracteristicas siguientes:

1. Se ha demostrado infeccion sistémica por el VIH.

2. Se han descartado otras infecciones sistémicas y/o intracraneales en curso.

C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:

1. La aparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con el inicio de la infeccion por el
VIH.

2. La cefalea se desarrolla o empeora de manera significativa en relacién temporal con el
agravamiento de la infeccion por el VIH, demostrado con el recuento de células CD4 y/o la
carga viral.

3. La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultineamente con la mejoria de la
infeccion por el VIH, demostrado con el recuento de células CD4 o la carga viral.

D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

Comentarios: Los argumentos para la diferenciacion de la A9.3 Cefalea atribuida a infeccion por virus
de la inmunodeficiencia humana (VIH) frente a las cefaleas por otras infecciones son tres:

a) La infeccion por el VIH es siempre tanto sistémica como localizada en el sistema nervioso central.

b) La infeccion en el sistema nervioso central puede avanzar independientemente de la infeccion
sistémica.

¢) Lainfeccion por el VIH sigue siendo incurable.

Mas de la mitad de los pacientes con VIH/sindrome de inmunodeficiencia adquirida (sida) refieren
cefalea, y puede ser parte de la sintomatologia tanto de la infeccion por VIH aguda como la cronica (por
meningitis aséptica y mecanismos similares). Se considera necesaria la inclusion de la A9.3 Cefalea
atribuida a infeccion por virus de la inmunodeficiencia humana (VIH) dentro del Apéndice porque es
muy complicado distinguir la cefalea puramente atribuida a infeccion por el VIH de las cefaleas
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primarias que refieren la mayoria de los pacientes infectados por el VIH. La puesta en practica de estos
criterios en estudios prospectivos podria aportar mas pruebas concluyentes.

En la mayoria de casos la A9.3 Cefalea atribuida a infeccion por virus de la inmunodeficiencia
humana (VIH) es sorda y bilateral o se manifiesta como una cefalea primaria (1. Migraria o 2. Cefalea
de tipo tensional). La intensidad, la frecuencia y el grado de incapacidad parecen asociarse a la
gravedad de la infeccion por el VIH conforme al recuento de células CD4 y/o a la carga viral, pero no a
la duracion de la infeccion ni a la cantidad de antirretrovirales prescritos.

Tan solo una minoria de los pacientes infectados por el VIH padecen cefalea por infecciones
oportunistas, probablemente como consecuencia de la disponibilidad del tratamiento antirretrovirales
activo.

Durante la infeccion por el VIH pueden aparecer meningitis o encefalitis secundarias a infecciones
oportunistas o neoplasias. Las infecciones intracraneales mas frecuentes asociadas al VIH son la
toxoplasmosis y la meningitis criptococica. La cefalea que se manifieste en pacientes con VIH, pero
ocasionada por una infeccion oportunista especifica deberia clasificarse conforme a dicha infeccion.

Los antirretrovirales también pueden producir cefalea. En estos casos, la cefalea debe clasificarse
como 8.1.10 Cefalea atribuida al uso prolongado de medicamentos no indicados contra la cefalea.

Bibliografia

Berger JR. Pearls: neurologic complications of HIV/AIDS. Semin Neurol 2010; 30: 66-70.

Brew BJ y Miller J. Human immunodeficiency virus-related headache. Neurology 1993; 43: 1098-
1100.

Denning DW. The neurological features of HIV infection. Biomed Pharmacother 1988; 42: 11-14.

Evers S, Wibbeke B, Reichelt D, et al. The impact of HIV infection on primary headache. Unexpected
findings from retrospective, cross-sectional, and prospective analyses. Pain 2000; 85: 191-200.

Hollander H y Strimgari S. Human immunodeficiency virus-associated meningitis. Clinical course and
correlations. Am J Med 1987, 83: 813-816.

Kirkland KE, Kirkland K, Many WJ Jr, et al. Headache among patients with HIV disease: prevalence,
characteristics, and associations. Headache 2011; 52: 455-466.

Mirsattari SM, Power C, Nath A. Primary headaches in HIV-infected patients. Headache 1999; 39: 3-
10.

Norval DA. Symptoms and sites of pain experienced by AIDS patients. S Afi Med J 2004; 94: 450-454.

Rinaldi R, Manfredi R, Azzimondi G, et al. Recurrent “migraine-like” episodes in patients with HIV
disease. Headache 2007, 37: 443-448.

Valcour V, Chalermchai T, Sailasuta N, et al.; on behalf of the RV254/SEARCH 010 Study Group.
Central nervous system viral invasion and inflammation during acute HIV infection. J Infect Dis
2012; 206: 275-282.

Weinke T, Rogler G, Sixt C, et al. Cryptococcosis in AIDS patients: observations concerning CNS
involvement. J Neurol 1989; 236: 38-42.

A10. Cefalea atribuida a trastorno de la homeostasis
A10.7 Cefalea y/o dolor cervical atribuidos a hipotension ortostatica (postural)

Descripcion: Dolor, fundamentalmente en la nuca, pero en ocasiones con propagacion hacia la region
occipital (distribucién en "percha") ocasionado por hipotension postural, que se manifiesta solo en
posicion erguida.

Criterios de diagnostico:
A. Cefalea que cumple el criterio C.
B. Se ha demostrado hipotension ortostatica (postural).

C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La cefalea se manifiesta exclusivamente en posicion erguida.
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2. La cefalea mejora de manera espontanea en posicion horizontal.
3. La cefalea se localiza fundamentalmente en la nuca, en ocasiones con propagacion hacia la
region occipital (distribucion en "percha").
D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL

Comentario.: Cuando se les pregunto directamente, un 75% de los pacientes con hipotension ortostatica
refirié dolor cervical.

A10.8 Cefalea atribuida a otros trastornos de la homeostasis

A10.8.1 Cefalea atribuida a vuelo espacial

Descripcion: Cefalea inespecifica por viaje espacial. La mayoria de los episodios no estan asociados a
sintomas de cinetosis espacial.

Criterios de diagnostico:

Cualquier cefalea nueva que cumple el criterio C.

El paciente realiza un viaje espacial.

La causalidad queda demostrada por las dos caracteristicas siguientes:
1. La cefalea se manifiesta unicamente durante un viaje espacial.

2. La cefalea mejora de manera espontanea al regresar a la Tierra.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-III.

Qw>

Comentario: De los 16 astronautas varones y una astronauta mujer que participaron en la encuesta, 12
(un 71%) refirieron al menos un episodio de cefalea durante su estancia espacial, mientras que no
habian padecido dolores mientras estaban en tierra.

A10.8.2 Cefalea atribuida a otros trastornos metabdlicos o sistémicos

Las cefaleas atribuidas a los siguientes trastornos pueden producirse, si bien no estan suficientemente
validadas:

anemia, insuficiencia adrenocortical, deficiencia mineralocorticoidea, hiperaldosteronismo,
policitemia, sindrome de hiperviscosidad, purpura trombocitopénica trombotica, plasmaféresis,
sindrome por anticuerpos anticardiolipina, enfermedad de Cushing, hiponatremia,
hipertiroidismo, hiperglucemia, hipercalcemia, lupus eritematoso sistémico, sindrome de fatiga
cronica, fibromialgia.

Se precisan estudios prospectivos bien controlados para definir con mayor claridad la incidencia y
caracteristicas de las cefaleas que cursan en asociacion con estos trastornos. En cada caso, solo deben
evaluarse aquellos pacientes que cumplan criterios de diagnostico bien establecidos para los trastornos.

A10.9 Cefalea persistente atribuida a trastorno de homeostasis previo

Criterios de diagnostico:

A. Cefalea diagnosticada con anterioridad como 10. Cefalea atribuida a trastorno de la homeostasis y
que cumple el criterio C.

B. El trastorno de la homeostasis causante de cefalea fue tratado con éxito o remitid de manera
espontanea.
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C. La cefalea persiste >3 meses tras el tratamiento exitoso o la remision espontanea del trastorno de la
homeostasis.
D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL
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All. Cefalea o dolor facial atribuidos a trastornos del craneo, cuello, ojos, oidos,
nariz, senos paranasales, dientes, boca o de otras estructuras faciales o cervicales

Al1.2 Cefalea atribuida a trastorno cervical

Al11.2.4 Cefalea atribuida a radiculopatia de la region cervical superior

Criterios de diagndstico:

Cefalea y/o dolor cervical que cumple el criterio C.
Pruebas clinicas, electrodiagnosticas o radiologicas que confirman radiculopatia C2 o C3.
La causalidad queda demostrada por las dos caracteristicas siguientes:
1. Al menos dos de los siguientes:
a) La aparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con la radiculopatia, o condujo a
su descubrimiento.
b) La cefalea se ha aliviado o ha empeorado de manera significativa simultineamente con la
mejoria o remision de la radiculopatia.
¢) Eldolor se interrumpe temporalmente con anestesia local de la raiz nerviosa pertinente.
2. La cefalea es ipsilateral a la radiculopatia.
D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL

Qw >

Comentario: El dolor suele ser posterior pero puede propagarse a regiones mas anteriores. A menudo
se presenta dolor lancinante en una de las areas inervadas por las raices nerviosas cervicales en uno o
en ambos lados, generalmente en las regiones occipital, retroauricular o cervical posterior superior.

A11.2.5 Cefalea atribuida a dolor miofascial en region cervical Criterios de diagndstico:

A. Cefalea y/o dolor cervical que cumple el criterio C.
B. Se ha demostrado una fuente de dolor miofascial en los musculos cervicales, incluyendo puntos
gatillo reproducibles.
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. Cualquiera de las caracteristicas siguientes:
a) La aparicion del dolor guarda una relacion temporal con el inicio del trastorno
miofascial cervical.
b) El dolor se ha aliviado de manera significativa simultaneamente con la mejoria del
trastorno miofascial cervical.
2. Se desencadena sensibilidad al aplicar presion en los muisculos cervicales afectados.
3. El dolor se interrumpe temporalmente con inyecciones de anestesia local en los puntos
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gatillo, o con un masaje de los mismos.
D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL

Comentario: La relacion entre el dolor miofascial y los llamados "puntos gatillo" es polémica. Ha
resultado complicado demostrar los puntos gatillo de manera consistente, y la reaccion al tratamiento
no es uniforme.

All.3 Cefalea atribuida a trastorno ocular

A11.3.5 Cefalea atribuida a heteroforia o heterotropia

Descripcion: Cefalea ocasionada por estrabismo latente o manifiesto, que suele manifestarse después
de realizar tareas visuales durante un tiempo prolongado.

Criterios de diagnostico:

A. Cefalea que cumple el criterio C.
B. Se han identificado heteroforia o heterotropia, asociada con al menos uno de los sintomas
siguientes:
1. Visién borrosa.
2. Diplopia.
3. Dificultad para cambiar el enfoque de cerca a lejos y/o viceversa.
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con el inicio de la heteroforia y/o
heterotropia, o condujo a su descubrimiento.
2. La cefalea se ha aliviado de manera significativa tras corregir la heteroforia y/o heterotropia.
3. La cefalea empeora con las tareas visuales durante un tiempo prolongado.
4. La cefalea mejora al cerrar un ojo y/o interrumpir la tarea visual.
D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-III.

Comentarios: Existe una serie de casos que apoyan la A11.3.5 Cefalea por heteroforia o heterotropia
pero por lo demas apenas hay pruebas de esta causa de cefalea. Por ello se ha movido al Apéndice a falta
de mas estudios formales.

Es probable que los pacientes con A11.3.5 Cefalea por heteroforia o heterotropia, si es que existe,
consulten con un oftalmélogo.

Al1.5 Cefalea atribuida a trastorno nasal o de los senos paranasales

Al11.5.3 Cefalea atribuida a trastorno de la mucosa, los cornetes o el tabique nasales
Criterios de diagnostico:

A.  Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.
B. Existen pruebas clinicas, de endoscopia nasal y/o de imagen que confirman un proceso
inflamatorio en la cavidad nasal'.
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes caracteristicas:
1. La aparicion de la cefalea guarda una relacion temporal con el inicio de la lesion intranasal, o
condujo a su descubrimiento.
2. La cefalea se ha aliviado o empeorado de manera significativa simultaneamente con la mejoria
o el agravamiento (con o sin tratamiento) de la lesion nasal.

3. La cefalea se ha aliviado de manera significativa tras anestesia local de la mucosa en la
region de la lesion.
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4. La cefalea es ipsilateral al punto de la lesion.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

Nota:

1. Algunos ejemplos son cornete bulloso y espolon del tabique nasal.

A12. Cefalea atribuida a trastorno psiquiatrico
Introduccion

Las cefaleas suelen asociarse a varios trastornos psiquiatricos, pero se carece practicamente de pruebas
de causalidad. En la gran mayoria de los casos, lo mas probable es que las cefaleas asociadas con estos
trastornos reflejen factores de riesgo o etiologias subyacentes comunes mas que una relacion causal.
No obstante, para poder establecer cualquiera de los diagnosticos aqui listados, se debe confirmar la
relacion causal entre la cefalea y el trastorno psiquiatrico en cuestion. Por lo tanto, la cefalea debe
aparecer a la vez que el trastorno psiquiatrico o empeorar de manera significativa una vez queda de
manifiesto el trastorno psiquiatrico.

Es complicado obtener unos biomarcadores definidos y pruebas clinicas de causalidad, y el
diagnostico a menudo se basara en la exclusion. Por ejemplo, en un nifio con un trastorno de ansiedad
por separacion, la cefalea deberia ser atribuida al trastorno de ansiedad en aquellos casos en los que
manifieste exclusivamente en el contexto de separacion real o de amenaza de la misma, sin otra
explicacion mejor. De forma similar, en un adulto con un trastorno de angustia, la cefalea solo es
consecuencia del trastorno de angustia en aquellos casos en los que se manifieste exclusivamente como
uno de los sintomas de un ataque de angustia.

A continuacion se ofrecen unos criterios candidatos para facilitar la investigacion de las posibles
relaciones causales entre ciertos trastornos psiquiatricos y la cefalea. No se recomienda que sean
utilizados rutinariamente en la practica clinica para describir la asociacion entre la cefalea y los
trastornos psiquiatricos concomitantes.

A12.3 Cefalea atribuida a trastorno depresivo

Criterios de diagndstico:

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.

B. Se ha diagnosticado trastorno depresivo (episodio Uinico o recurrente) o trastorno depresivo
persistente, conforme a los criterios del DSM-5.

C. La cefalea se manifiesta exclusivamente durante episodios de depresion.

D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIL

Comentario: Muchos antidepresivos, sobre todo los triciclicos, son eficaces contra las cefaleas, incluso
cuando no existe depresion. Por ello es complicado averiguar si la resolucion o la mejoria de una cefalea
estan asociados a la depresion y si el tratamiento con antidepresivos triciclicos podria ser una prueba de
causalidad. La remision de una cefalea sugiere una causa psiquiatrica en caso de que el trastorno
depresivo mayor mejore con el tratamiento de otro tipo de antidepresivos menos eficaces contra el
tratamiento de la cefalea.

Al12.4 Cefalea atribuida a trastorno de ansiedad por separacion

Criterios de diagnostico:
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Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.

Se ha diagnosticado trastorno de ansiedad por separacion conforme a los criterios del DSM-5.

La cefalea ocurre exclusivamente en el contexto de separacion, real o amenazadora, del hogar o de
personas con las que se ha tenido gran apego.

D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL

0w

Comentario: El trastorno de ansiedad por separacion es persistente, con una duracion habitual de al
menos seis meses, si bien un periodo inferior podria cumplir los criterios de diagndstico en casos de
inicio agudo o reagudizacion de sintomas graves (p. ¢j., rechazo escolar o incapacidad para separarse del
hogar o las figuras de apego). El trastorno ocasiona angustia o limitaciones sociales, académicas,
ocupacionales y/o de otras areas de funcionamiento clinicamente significativas.

AI12.5 Cefalea atribuida a trastorno de panico

Criterios de diagndstico:

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.

B. Crisis de angustia recurrentes que cumplen los criterios del DSM-5 para el trastorno de panico.
C. Lacefalea ocurre exclusivamente durante las crisis de angustia.

D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-IIIL.

A12.6 Cefalea atribuida a fobia especifica

Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.

B. Se ha diagnosticado fobia especifica conforme a los criterios del DSM-5.

C. La cefalea se manifiesta exclusivamente cuando el paciente estd expuesto o anticipando la
exposicion al estimulo fobico.

D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL.

Comentario: Las fobias especificas se prolongan durante seis meses 0 mas y ocasionan angustia y/o
limitaciones clinicamente significativas de tipo social, académico, ocupacional o de otras areas de
funcionamiento.

AI12.7 Cefalea atribuida a trastorno de ansiedad social (fobia social)

Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.

B. Se ha diagnosticado trastorno de ansiedad social (fobia social) conforme a los criterios del DSM-
5.

C. La cefalea ocurre exclusivamente cuando el paciente estd expuesto o anticipando la exposicion a
situaciones sociales

D. No atribuible a otro diagnostico de la ICHD-IIL

Comentarios: En el trastorno de ansiedad social (fobia social) existe un miedo intenso o ansiedad
acerca de una o mas situaciones sociales en las que el individuo esta expuesto al escrutinio de terceros.
El miedo o ansiedad son desproporcionados para la amenaza real de la situacion social en cuestion.
Algunos ejemplos consisten en interaccion social (p. ej. mantener una conversacion), ser observados
(p. ¢j. comer o beber) o exponer en publico (p. ej. pronunciar un discurso). La persona teme que pueda
actuar de manera o denotar los sintomas de ansiedad que le ocasionarian una evaluacion negativa (p. ej.
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humillacién, vergiienza o rechazo) o que pudieran ofender a los demas. En nifios, el miedo o ansiedad
puede manifestarse con llanto, berrinches, bloqueo, aferramiento, encogimiento o impedimento para
comunicarse en situaciones sociales.

El trastorno es persistente con una duracion igual o superior a seis meses.

A12.8 Cefalea atribuida a trastorno de ansiedad generalizado

Criterios de diagnostico:

Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.

Se ha diagnosticado trastorno de ansiedad generalizado conforme a los criterios del DSM-5.
La cefalea se manifiesta exclusivamente durante periodos de ansiedad.

No atribuible a otro diagndstico de la ICHD-III.

Sow>

Comentario: Los pacientes con trastorno de ansiedad generalizado presentan una ansiedad y
preocupacion excesivas (expectativa temerosa) sobre dos (o mas) aspectos de actividades o
acontecimientos (familia, salud, economia, problemas laborales o escolares) la mayoria de los dias
durante tres 0 mas meses. Entre los sintomas se incluyen inquietud o sensacion de agitacion o de estar al
limite, y tension muscular. Los comportamientos asociados a este trastorno incluyen la evitacion de
actividades o acontecimientos con un resultado potencialmente negativo, una intensa dedicacion a
actividades o acontecimientos con un resultado potencialmente negativo, un aplazamiento de conductas
o toma de decisiones debido a la preocupacion, y una constante bisqueda de aprobacion debido a las
preocupaciones.

A12.9 Cefalea atribuida a trastorno de estrés postraumatico (TEPT)

Criterios de diagnostico:

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C.
B. Se ha diagnosticado trastorno de estrés postraumatico (TEPT) conforme a los criterios del DSM-5.

C. La cefalea se aparecid por primera vez después de la exposicion al acontecimiento traumatico y se
manifiesta exclusivamente junto con otros sintomas del TEPT'.
D. No atribuible a otro diagnéstico de la ICHD-III?.

Notas:

1. Por ejemplo, la cefalea se presenta cuando se esta expuesto a recuerdos del acontecimiento
traumatico.
2. En concreto A12.3 Cefalea atribuida a trastorno depresivo.

Comentarios: La exposicion a la muerte real o figurada, lesion grave o violacion sexual podria tener
lugar experimentando el acontecimiento en primera persona, o podria ser de manera indirecta: al
presenciar el acontecimiento; al enterarse de que le ha sucedido a un familiar cercano o a un amigo; al
estar expuesto repetidamente a detalles del mismo que causen aversion (p. ej., profesionales que
recopilan restos humanos; policias expuestos a detalles de abuso infantil). Esto no se cumple para los
casos de exposicion a través de medios electronicos, television, peliculas o fotografias, salvo que esta
exposicion sea por motivos laborales.

Dados los altos niveles de depresion concomitante al TEPT, el diagnostico de A12.9 Cefalea
atribuida a trastorno de estrés postraumdtico debe quedar reservado para aquellos pacientes cuya
cefalea no pueda explicarse con depresion concomitante (p. ej. casos de cefalea por TEPT en pacientes
sin depresion concomitante).
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Definicion de términos

Alodinia: Sensacion de malestar o dolor (q.v.) con origen en un estimulo que de otra manera no seria
suficiente para desencadenar este efecto. Es distinta de la hiperalgesia (q.v.).

Anorexia: Falta de apetito y aversion a la comida en un nivel leve.

Aura: Sintomas iniciales de una crisis de migrafia con aura que se cree es el sintoma de una
disfuncion cerebral focal. Tipicamente dura unos 20-30 minutos y antecede a la cefalea (q.v.). Ver
también: Sintomas neurolégicos focales, sintomas premonitorios, prodromo 'y sintomas de alarma.

Cefalea primaria: Cefalea no causada por ni atribuida a otro trastorno. Difiere de las cefaleas
secundarias (q.v.).

Cefalea secundaria: Cefalea ocasionada por otro trastorno subyacente. En la ICHD-III, las cefaleas
secundarias son atribuidas al trastorno causante. Las cefaleas secundariasdifieren de las cefaleas
primarias (q.v.). Una cefalea secundaria puede tener las caracteristicas de una cefalea primera pero aun
asi cumplir los criterios de causalidad por otro trastorno.

Cefalea: Dolor (q.v.) localizado en la cabeza, por encima de la linea orbitomeatal y/o la cresta de la
nuca.

Centelleo: Alucinaciones visuales brillantes y que fluctiian en intensidad, a menudo alrededor de 8-
10 ciclos/segundo. Son tipicas del aura migrafiosa (q.v.).

Crisis de cefalea en racimos: Un episodio de dolor continuo que dura 15-180 minutos.

Cronico: En la terminologia del dolor, cronico significa de larga duracion, en concreto durante un
lapso superior a tres meses. En la terminologia de las cefaleas, mantiene su significado para las cefaleas
secundarias (sobre todo las de origen infeccioso) donde el trastorno causante es de por si cronico. En
este contexto, cronico difiere de persistente (q.v.). Para las cefaleas primarias que suelan ser episodicas
(q.v.), crénico se utiliza cuando los episodios de cefalea (q.v.) se presentan la mayoria de los dias
durante un lapso superior a tres meses. Las cefaleas trigémino-autondmicas suponen una excepcion:
cronico no se emplea salvo que los trastornos no hayan remitido después de mas de un afo.

Dias de cefalea: Numero de dias durante un periodo de tiempo de observacion (cominmente, un
mes) afectados por cefalea durante una parte o la totalidad de un dia.

Dolor facial: Dolor localizado por debajo de la linea orbitomeatal, en la parte anterior de las orejas
y en la parte superior del cuello.

Dolor neuropdtico central: Dolor (q.v.) por causa de una lesion o trastorno del sistema
somatosensorial central (ver también dolor neuropatico).

Dolor neuropdtico periférico: Dolor (q.v.) por causa de una lesion o trastorno del sistema
somatosensorial periférico (ver también dolor neuropatico).

Dolor neuropatico: Dolor (q.v.) por causa de una lesion o enfermedad del sistema somatosensitivo
periférico o central.

Dolor referido: Dolor (q.v.) percibido en un area distinta a aquella en que la que se origina.

Dolor: Segun la definicion de la Asociacion Internacional para el Estudio del Dolor (IASP):
sensacion molesta y aflictiva asociada a un dafo histico real o potencial, o descrita conforme a dicho
dafio (ver también: Dolor neuropatico, dolor neuropatico central y dolor neuropatico periférico).

Dolorimiento o hipersensibilidad a la palpacion: Sensacion intensificada de malestar o dolor
ocasionada por presion directa, como la que se produce durante la palpacion.

Duracion de la crisis: Tiempo desde el inicio hasta el término de un episodio de cefalea (o dolor)
(q.v.) que cumple los criterios para un tipo o subtipo de cefalea concreta. Después de una migrafia o
una cefalea en racimos, una cefalea de leve no pulsatil y sin sintomas acompafiantes puede persistir,
pero no forma parte del episodio ni se contabiliza en la duracion del mismo. En caso de que el paciente
se duerma durante una crisis y se despierte aliviado, la duracion cuenta desde el momento del
despertar. Si un ataque de migrafia se alivia con medicamentos, pero los sintomas recurren tras 48
horas, esto puede representar una recaida del mismo ataque o un nuevo ataque. Se precisa una
evaluacion que permita distinguir entre ambas opciones (ver frecuencia de los ataques).

Episédico: Episodios de cefalea (o dolor) (q.v.) que recurren y remiten conforme a una pauta
regular o irregular, con una duracion constante o variable. Con el uso, el término ha adquirido un
significado especial en el contexto de la cefalea en racimos episodica refiriéndose, mas que a los
episodios, a la frecuencia de periodos en racimos (q.v.) separados por periodos de remision de los
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racimos (q.v.). Se utiliza de manera similar para la hemicranea paroxistica y la cefalea neuralgiforme
unilateral de breve duracion.

Episodio de cefalea (o dolor): Cefalea (o dolor) (q.v.) que se desarrolla, se mantiene a cierto nivel
durante un intervalo de minutos, horas o dias y entonces remite hasta desaparecer completamente.
Atribuido a: En la ICHD-III describe la relacion entre una cefalea secundaria (q.v.) y el trastorno que se
cree que la ocasiona. Precisa que se cumplan los criterios que establezcan un nivel aceptable de pruebas
de causalidad.

Error de refraccion (o refractivo): Miopia, hipermetropia o astigmatismo.

Escotoma: Pérdida de parte o partes del campo visual de uno o ambos ojos. El escotoma puede ser
absoluto (no hay vision) o relativo (vision oscurecida o reducida). En las migrafias los escotomas son
homoénimos.

Espectro de fortificacion: Alteracion visual angulada, arqueada y por lo general creciente tipica del
aura migrafiosa visual, que puede ser de color, blanca o negra.

Estimulos puntiformes: Estimulos que se aplican en puntos discontinuos de la piel.

Estrabismo: Desviacion de la linea visual de uno o ambos ojos.

Fenomenos entopticos: Trastornos visuales que se originan en la estructura del propio sistema
visual, entre los que se incluyen las miodesopsias excesivas en ambos 0jos, el fenomeno entoptico del
campo azul excesivo (innumerables puntitos grises/blancos/negros o anillos que se desplazan hacia la
parte superior del campo visual al mirar a superficies homogéneas brillantes, como el cielo azul), los
fosfenos (ondas o nubes de color que se perciben al cerrar los ojos en la oscuridad) y las fotopsias
(destellos).

Fonofobia: Hipersensibilidad al sonido, incluso en niveles normales, que a menudo causa la
evitacion de éste.

Fotofobia: Hipersensibilidad a la luz, incluso en niveles normales, que a menudo causa la evitacion
de ésta.

Frecuencia de los ataques: La tasa de aparicion de los episodios de cefalea (o dolor) (q.v.) por
periodo de tiempo (cominmente, un mes). El alivio con éxito de una crisis migrafiosa con medicacion
puede verse seguido de una recaida en 48 horas. La III edicion de la Guia para ensayos clinicos
comparativos de farmacos en migraia (Guidelines for Controlled Trials of Drugs in Migraine: Third
Edition) de la THS recomienda como solucién practica, sobre todo para diferenciar las crisis
documentadas en el diario escrito durante el mes anterior, que se tengan en cuenta solo aquellos que
estén separados por minimo 48 horas sin cefalea.

Heteroforia: Estrabismo latente.

Heterotropia: Estrabismo manifiesto.

Hiperalgesia: Aumento de la percepcion en respuesta a un estimulo normalmente doloroso. La
hiperalgesia es diferente de la alodinia (q.v.), que tiene su origen en un estimulo normalmente no
doloroso.

Hipoalgesia: Disminucion de la percepcion en respuesta a un estimulo normalmente doloroso.

Intensidad del dolor: Nivel de dolor (q.v.) que se evalua con una escala de cuatro puntos (0-3)
equivalente a ausente, leve, moderado e intenso, o con una escala analdgica visual (normalmente 10
cm). También puede clasificarse con una escala de valoracion verbal conforme a su consecuencia
funcional: 0, ausencia de dolor; 1, dolor leve, no impide las actividades habituales; 2, dolor moderado,
inhibe pero no impide totalmente las actividades habituales; 3, dolor intenso, impide toda actividad.

Lancinante: Dolor (q.v.) con sensacion de descarga eléctrica breve a lo largo de una rama o nervio.

Linea en zigzag: Sindnimo de espectro de fortificacion (q.v.).

Musculos pericraneales: Musculos cervicales y occipitales, musculos de la masticacion, musculos
faciales de la expresion y el habla y miisculos del oido interno (tensor del timpano, estapedio).

Neuralgia: Dolor (q.v.) en una o varias distribuciones de un nervio o nervios, cuyo origen
presumiblemente se debe a una disfuncion o lesién de dichas estructuras nerviosas. El uso comtn ha
implicado un carécter paroxistico o lancinante (q.v.), pero el término neuralgia no deberia limitarse a los
dolores paroxisticos.

Neuritis: Caso especial de neuropatia (q.v.); el término se limita en la actualidad a los procesos
inflamatorios que afectan los nervios.

Neuroimagen: TAC, RM, tomografia por emision de positrones (PET), tomografia computarizada de
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emision monofotonica (SPECT) o gammagrafia, incluidas las modalidades funcionales cuando proceda,
normalmente del cerebro.

Neuropatia: Trastorno funcional o cambio patologico en uno o mas nervios (en un nervio:
mononeuropatia; en varios: mononeuropatia multiple; en caso de ser difuso y bilateral: polineuropatia).
El término neuropatia no pretende abarcar neuropraxias, neurotmesis, axonotmesis, secciones de un
nervio ni alteraciones nerviosas debido a impactos transitorios, tales como un movimiento, estiramiento
o descarga epiléptica (el término neurogénico se refiere al dolor por estas perturbaciones temporales).

Nictalopia: Ceguera nocturna.

Nueva cefalea: Cualquier tipo de cefalea (q.v.) que el paciente no haya padecido con anterioridad.

Palinopsia: Trastornos visuales en la forma de imagenes consecutivas y/o rastro de imagenes de
objetos en movimiento (difiere de las imdgenes consecutivas retinianas, que se presentan en color
complementario después de mirar una imagen con alto contraste).

Palpitante: Sindnimo de pulsatil (q.v.).

Periodo de racimo: El tiempo durante el cual la cefalea en racimos se manifiesta con regularidad y al
menos una vez cada dos dias (también llamado brote de racimo).

Periodo de remision en la cefalea en racimos: El tiempo durante el cual los ataques cesan de forma
espontanea y no pueden ser inducidos mediante alcohol ni nitroglicerina. Para ser considerada una
remision, el periodo libre de ataques debe durar mas de un mes.

Periodo refractario: El lapso que sigue a la resolucion de un episodio de dolor (q.v.) durante el cual
no se puede desencadenar un nuevo episodio.

Persistente: Este término, que se utiliza en algunas cefaleas secundarias, describe una cefalea
inicialmente aguda y ocasionada por algun trastorno que no remite dentro de un lapso de tiempo
especifico (por lo general, tres meses) una vez se resolvio el trastorno. En muchos de estos casos, se
reconoce la cefalea como un subtipo o subforma diferente, y las pruebas de causalidad dependen de un
cumplimiento previo de los criterios de diagnostico del tipo agudo asi como de la persistencia de la
misma cefalea.

Pésdromo: Fase sintomatica con una duracion de 48 horas que sucede a la resolucion del dolor en
crisis migrafosas con o sin aura. Entre sus sintomas resolutorios mas habituales se encuentran la
sensacion de cansancio o agotamiento, las dificultades de concentracion y torticolis.

Privacion: Interrupcidn en el consumo de o la exposicion a un medicamento u otra sustancia que ha
tenido lugar durante semanas o meses. Este término engloba pero no se limita a la privacion terapéutica
(deshabituacion) de farmacos en el contexto de la cefalea por abuso de medicamentos.

Prédromo: Fase sintomatica de hasta 48 horas de duracion que tiene lugar antes de la aparicion del
dolor en la migrafia sin aura o antes del aura en la migraia con aura. Algunos de los sintomas
prodromicos mas habituales son cansancio, animo exaltado o depresivo, hambre atipica y avidez por
determinados alimentos.

Pulsatil: Se caracteriza por intensificacion ritmica coordinada con el latido cardiaco; palpitante.

Punzada de dolor: Dolor (q.v.) repentino de duracion de un minuto o menos (habitualmente un
segundo 0 menos).

Region de la nuca: Cara dorsal (posterior) de la parte alta del cuello que incluye la region de
insercion de los musculos cervicales en el craneo.

Relacion temporal estrecha: Este término describe la relacion entre un trastorno organico y una
cefalea. Se pueden conocer relaciones temporales especificas de trastornos con inicio agudo donde la
causalidad es probable, pero a menudo no han sido estudiadas lo suficiente. Para trastornos crénicos, la
relacion temporal, asi como la causal, son a menudo muy dificiles de comprobar.

Resolucion: Desaparicion completa de todos los sintomas y otras pruebas clinicas de enfermedad o de
un proceso de la enfermedad (tales como un episodio de cefalea [q.v.]).

Sintomas acompariantes: Sintomas que suelen cursar con la cefalea, en lugar de antecederla o sucederla.
En la migrafia, por ejemplo, los mas frecuentes son nduseas, vomitos, fotofobia y fonofobia.

Sintomas de alarma: Término utilizado con anterioridad, bien para el aura (q.v.) o bien para los
sintomas premonitorios (q.v.), y por tanto ambiguo. No debe ser utilizado.

Sintomas neuroldgicos focales: Sintomas de trastorno cerebral focal como los que suceden en el
aura migrafiosa (q.v.).
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Sintomas premonitorios: Este término se ha utilizado con varios significados, a menudo como
sindnimo de prédromo (q.v.), pero también de manera menos especifica y algo ambigua, para una serie
de sintomas que se cree avisan (si bien probablemente sea la fase inicial) de una crisis migrafosa. Es
preferible evitar este término.

Sustancia: Cualquier producto quimico organico o inorganico, alimento o aditivo, bebida
alcohdlica, gas o vapor, farmaco o medicamento, producto de herbolario, animal o cualquier otro
producto que se administra con intencion médica pero que no cuenta con licencia de producto médico.

Tensivo/opresivo: Dolor (q.v.) de caracter constante a menudo comparado con la sensacion de tener
una banda apretada alrededor de la cabeza.

Término utilizado con anterioridad: Término de diagnostico que ha sido usado con anterioridad con
significado igual o similar al término clasificado o que estd comprendido dentro de ¢él. Los términos
utilizados con anterioridad son a menudo ambiguos y/o han sido usados de forma desigual en paises
diferentes.

Unilateral: Bien en el lado derecho o en el izquierdo, sin cruzar la linea media. La cefalea unilateral
no afecta necesariamente todo el lado derecho o izquierdo de la cabeza, sino que puede ser solo frontal,
temporal u occipital. Cuando se utiliza para alteraciones motoras o sensitivas del aura migrafiosa
comprende una hemidistribucion completa o parcial.

Validacion insuficiente: Validez dudosa como entidad de diagnostico segun la experiencia de los
miembros del comité de clasificacion de cefaleas y/o la controversia de los datos publicados.

Vasoespasmo: Constriccion de una arteria o arteriolas hasta el punto que se reduce la perfusion
histica.
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