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Traducoes

A Sociedade Internacional de Cefaleia permite exclusiva-
mente traducgdes integrais ou parciais da ICHD-3 para os
propdsitos de aplicagdo clinica, educagdo, teste de campo ou
outros tipos de pesquisa. E uma condigdo dessa permissio
que todas as tradugdes estejam registradas junto a IHS. Antes
de iniciar a tradugdo, aconselha-se que os provaveis traduto-
res verifiquem se ja existe uma tradugdo no idioma proposto.

Todos os tradutores devem estar cientes da necessidade
de que sejam utilizados protocolos de tradugdo rigorosos.
Publicac¢des que contenham estudos que fizeram uso de tra-
ducdes integrais ou parciais da ICHD-3 devem incluir uma
breve descrigdo do processo de traducdo, inclusive com a
identidade dos tradutores (deve sempre haver mais de um).

A THS nio endossa as tradugdes. As aprovacdes devem
ser feitas pelas sociedades nacionais afiliadas de cada pais.
Onde elas existem, essa aprovagao deve ser buscada.
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Preficio da traducdo brasileira

Esta tradu¢do ¢é fruto do trabalho da comissdo constituida
na Assembleia Geral da Sociedade Brasileira de Cefaleia
(SBCe), durante o XXXVIII Congresso Brasileiro de Cefa-
leia. A época, tinhamos em maos uma versdo rudimentar da
tradu¢do da ICHD-3 beta, feita por um tradutor profissio-
nal, que, a partir de entfo, passou por uma revisdo item a
item executada pelos trés membros da comissdo. Em 2017,
na iminéncia da publicagdo pela IHS da versdo definitiva da
terceira edi¢do, optamos, junto com a Diretoria da SBCe,
por atualizar o texto para que ja fosse publicado ndo mais
como versdo beta, mas como ICHD-3. Ao final do processo,
contamos com o servigo de revisdo ¢ editoragdo da equipe
da Omnifarma, a quem agradecemos na pessoa do Sr. Mar-

celo Valente. Agradecemos também ao Prof. Eduardo Gross-
mann, pela revisdo preliminar da tradug@o do Capitulo 11, e
ao Prof. Marcos Antonio Inacio de Oliveira Filho, pela revi-
s@o preliminar da tradug@o dos Capitulos 5 e 6. Nao pode-
mos deixar de mencionar a confianga em nos depositada pela
Diretoria e pelos membros da nossa SBCe, a qual esperamos
ter honrado com o nosso trabalho.

Fernando Kowacs (Coordenador)
Djacir Dantas Pereira de Macedo
Raimundo Pereira da Silva-Néto



CLASSIFICACAO INTERNACIONAL DAS CEFALEIAS - 32 EDICAO

Preficio

Em nome do Comité de Classifica¢do da Sociedade Interna-
cional de Cefaleia, orgulho-me em apresentar a terceira edi-
¢do da Classificagdo Internacional das Cefaleias (ICHD-3).

A presente edi¢do segue a publicagdo da ICHD-3 beta
em 2013. A ideia por tras da versdo beta foi promover mais
testes de campo antes da apresentagdo da versdo final da
ICHD-3, ¢ isso funcionou bem. Foram publicados excelentes
testes de campo em migranea com aura, cefaleia em salvas,
hipertensdo intracraniana idiopatica e neuralgia do trigémeo,
entre outros. Foi, por exemplo, documentado que os critérios
do Apéndice para A1.2 Migranea com aura eram superiores
aos critérios para 1.2 Migrdanea com aura no corpo princi-
pal da ICHD-3 beta, distinguindo melhor esse transtorno dos
ataques isquémicos transitorios. Testes de campo das novas
caracteristicas associadas no critério C1 para 3.1 Cefaleia em
salvas, rubor facial e plenitude auricular, revelaram que eles
ndo acrescentavam a discriminagdo diagnostica. Consequen-
temente, esses sintomas estdo incluidos somente no Apén-
dice da ICHD-3 e requerem mais estudos. Estes sdo exem-
plos do processo baseado em evidéncias da classificagdo das
doengas que agora sustenta todas as modificagdes futuras na
Classificagdo Internacional das Cefaleias.

Uma razdo que contribuiu para a versdo beta foi, con-
forme imaginavamos, que quando a ICHD-3 fosse publi-
cada incluiria cédigos da Classificagdo Internacional das
Doengas, 11° Revisdo (ICD-11), da Organizacdo Mundial de
Satde (OMS). Esperavamos que a ICD-11 seria finalizada
em 2016, mas, infelizmente, houve atrasos longos ¢ inespe-
rados que fizeram com que os codigos finais ainda nao este-
jam disponiveis. Portanto, precisamos publicar a ICHD-3
sem a sua inclusao.

A ICHD-3 esta publicada como a primeira edi¢do da
Cephalalgia em 2018, exatamente 30 anos apds a primeira
edigdo da Classificag¢do Internacional das Cefaleias, ICHD-I1,
conforme chamada por nds atualmente. Essa primeira ver-
sdo foi baseada principalmente na opinido de especialistas
mas, no entanto, provou ser, em grande parte, valida. A ICH-
D-II, publicada em 2004, incluiu uma série de mudangas
motivadas em parte pelas novas evidéncias e em parte pelas
opinides revisadas dos especialistas. Novas evidéncias cien-
tificas desempenharam um papel relativamente maior nas
mudangas feitas na versda ICHD-3 beta ¢ todas as altera-
¢oes posteriores incluidas na ICHD-3 s3o baseadas em tais
evidéncias. Assim sendo, a classificagdo das cefaleias é no
presente e sera no futuro completamente impulsionada pela
pesquisa.

Uma longa jornada que comecou em 2010 terminou
com a publicagdo da ICHD-3, mas o presente comité ainda
tem muito a fazer nos proximos anos. A ICHD-3 beta foi
traduzida em muitos idiomas e estas tradug¢des precisam ser
atualizadas antes que a ICHD-3 possa ser publicada nestes
idiomas. Esperamos que muitas tradugdes adicionais sejam
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publicadas, tornando a ICHD-3 disponivel nos principais
idiomas ¢ em outros também. Uma versdo eletronica da
ICHD-3 beta ja foi desenvolvida sob a lideranca do Pro-
fessor Hartmut Gobel e serd atualizada para a ICHD-3. A
publicagdo de um livro com relatos de casos esta planejada,
por meio de uma parceria entre os Professores Morris Levin
e Jes Olesen. Finalmente, os Professores Timothy Steiner e
Jes Olesen fardo um cruzamento de dados entre a ICHD-3 ¢
0 ICD-11, da OMS, assim que os codigos do ICD-11 torna-
rem-se disponiveis.

Qual ¢, portanto, o futuro da classificagdo das cefaleias?
A classifica¢do deve, por principio, ser uma disciplina con-
servadora. Quando alteragGes significativas sdo feitas em
uma classificagdo, todos os estudos que utilizaram tais partes
da classificag@o que foram modificadas precisam ser revisa-
dos. Estudos avaliando farmacos de acordo com os critérios
diagnosticos prévios devem, por exemplo, ser repetidos se os
critérios diagnosticos forem submetidos a grandes modifica-
¢oes, pois os pacientes classificados sob 0 novo diagnostico
serdo diferentes daqueles abrangidos pelo diagndstico prévio.
Espero que a testagem ativa de campo ¢ a analise cientifica
que foram feitos para a ICHD-3 continuem permitindo que
as mudangas futuras sejam totalmente baseadas em evidén-
cias. Seguindo a tradi¢do, a ICHD-4 sera publicada somente
dentro de 10 a 15 anos, mas diversos testes de campo serdo
realizados neste interim. Os critérios diagnosticos ICHD-II
modificados para 1.3 Migrdanea créonica foram publicadas no
periddico Cephalalgia; o Comité de Classificacdo endossou
essas mudangas, pedindo para que seu uso fosse imediato
mesmo que ndo estivessem integradas na Classifica¢do
Internacional das Cefaleias até que a ICHD-3 beta surgisse
anos mais tarde. Um futuro comité de classifica¢do de cefa-
leias deve, da mesma forma, ser capaz de endossar e apoiar
a adogdo de critérios diagndsticos novos ou revisados antes
da publicacdo da ICHD-4 quando eles forem substanciados
por testes de campo satisfatorios publicados na Cephalalgia.

A ICHD-I promoveu a classificagdo das cefaleias de uma
das piores classificagdes de doengas neuroldgicas a melhor
delas. Nos temos mantido este momentum por 30 anos, e
a superioridade da nossa classificacdo tornou-se evidente
recentemente, em Geneva, durante o trabalho do comité na
secdo neurologica do ICD-11. Nenhuma outra disciplina
dentro da neurologia possui uma classificagdo sistematica
com critérios diagndsticos explicitos para cada entidade
patologica. Eu honestamente espero que essa tradigdo possa
ser mantida no futuro e que a cefaleia possa continuar mos-
trando o caminho na classificacdo das doengas neurologicas.

Jes Olesen

Presidente

Comité de Classificagdo das Cefaleias
Sociedade Internacional de Cefaleia
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Como utilizar esta classificacio

Este extenso documento ndo foi idealizado para ser deco-
rado. Mesmo membros do Comité de Classificag¢do sdo inca-
pazes de lembrar de todo o seu contetido. E um documento
que deve ser consultado varias e varias vezes. Dessa forma,
vocé logo ira aprender os critérios diagndsticos para 1.1
Migrdnea sem aura, 1.2 Migranea com aura, os principais
tipos dos itens 2. Cefaleia do tipo tensdo (CTT), 3.1 Cefaleia
em salvas ¢ alguns outros. O restante sera sempre algo a ser
consultado. Na pratica clinica vocé ndo necessita da classi-
ficagdo para os casos 6bvios de migranea ou de cefaleia do
tipo tensdo, mas ela ¢ util quando o diagndstico é incerto.
Na pesquisa, a classificagdo ¢ indispensavel: cada paciente
incluido em um projeto de pesquisa, seja um ensaio com far-
macos, seja um estudo fisiopatologico ou bioquimico, deve
preencher um conjunto consensual de critérios diagnosticos.

1. Esta classificacdo ¢ hierarquica, ¢ vocé deve decidir
0 qudo detalhado quer que seja o seu diagndstico: isso
pode variar desde apenas o nivel do primeiro digito
até o quinto. Primeiramente, tem-se uma nogdo sobre a
qual grupo o paciente pertence. Trata-se, por exemplo,
de 1. Migrdnea ou 2. Cefaleia do tipo tensdo (CTT) ou
3. Cefaleias trigeminoautonémicas? A seguir, obtém-se
informagdes que permitam um diagnostico mais deta-
lhado. O detalhamento desejado depende da finalidade.
Na pratica clinica geral, apenas diagndsticos de primeiro
ou de segundo digitos sdo habitualmente empregados,
enquanto que na pratica especializada e nos centros de
cefaleia, um diagnostico de quarto ou quinto digito ¢é
apropriado.

2. Para a maioria dos propdsitos, os pacientes recebem um
diagnostico de acordo com os fendtipos de cefaleia que
apresentam no momento ou que tenham apresentado no
ultimo ano. Em genética e em alguns outros usos, a ocor-
réncia em qualquer momento da vida ¢ utilizada.

3. Cada distinto tipo, subtipo ou subforma de cefaleia que
o paciente apresenta deve ser diagnosticado e codificado
separadamente. Por exemplo, um paciente gravemente
acometido pode receber, em um centro de cefaleia, trés
diagnosticos e codigos: 1.1 Migranea sem aura, 1.2
Migrdanea com aura e 8.2 Cefaleia por uso excessivo de
medicamentos (MOH/CEM).

4. Quando um paciente recebe mais de um diagndstico,
esses devem ser listados de acordo com a importancia
atribuida pelo paciente.

5. Quando um tipo de cefaleia, em um paciente em parti-
cular, preenche dois conjuntos de critérios diagnoésticos,
entdo todas as outras informagdes disponiveis devem ser
utilizadas para decidir qual das alternativas ¢ o diagnos-
tico correto ou mais provavel. Isso pode incluir a histéria
longitudinal da cefaleia (como e quando a cefaleia come-
¢ou?), a histéria familiar, o efeito dos medicamentos, a
rela¢do com o periodo menstrual, idade, sexo e uma gama

de outras caracteristicas. O preenchimento dos critérios
diagnosticos para 1. Migrdnea, 2. Cefaleia do tipo tensdo
(CTT) ou 3. Cefaleias trigeminoautonomicas (CTAs), ou
qualquer um dos seus subtipos, sempre prevalece sobre
o preenchimento dos critérios para as categorias diagnos-
ticas provaveis de cada, as quais sdo descritas ao final
dos respectivos grupos. Em outras palavras, um paciente
cuja cefaleia preencha os critérios tanto para 1.5 Provd-
vel migrdnea e 2.1 Cefaleia do tipo tensdo episodica
infrequente deve ser codificado de acordo com o tltimo
tipo. Ndo obstante, deve ser sempre considerada a possi-
bilidade de que algumas crises de cefaleia preencham um
conjunto de critérios enquanto que outras crises preen-
chem outro conjunto. Nesses casos, existem dois diag-
nosticos e ambos devem ser dados e codificados.

Para receber um diagnéstico particular de cefaleia o
paciente deve, em muitos casos, apresentar um numero
minimo de crises daquele (ou dias com aquele) tipo de
cefaleia. Esse nimero ¢ especificado nos critérios diag-
noésticos do tipo, subtipo e subforma da cefaleia. Além
disso, a cefaleia deve preencher um nimero de outros
requisitos descritos dentro dos critérios sob topicos dis-
tintos em forma de letras: A, B, C, etc. Alguns topicos
na forma de letras sdo monotéticos; ou seja, expressam
um requisito unico. Outros topicos em forma de letras
sdo politéticos, requerendo, por exemplo, quaisquer duas
dentre quatro caracteristicas listadas.

Para algumas cefaleias, um conjunto completo de crité-
rios diagnoésticos s6 € proporcionado no nivel do primeiro
e do segundo digitos. Critérios diagnosticos até o terceiro
ou quarto digitos e, ocasionalmente, até o quinto digito,
demandam entdo, como critério A, o preenchimento dos
critérios para os niveis um e/ou dois e, no critério B ¢
subsequentes, especificam os demais critérios especificos
a ser preenchidos.

A frequéncia das crises das cefaleias primarias varia
amplamente, desde crises a cada um ou dois anos até
crises diarias. A gravidade das crises também varia. A
ICHD-3 habitualmente ndo oferece uma possibilidade de
codificar de acordo com a frequéncia ou a gravidade das
crises, mas recomenda que tanto frequéncia como gravi-
dade sejam especificadas em texto livre.

Cefaleia primaria, secundaria ou ambas? Quando uma
cefaleia nova ocorre pela primeira vez em estreita rela-
¢do temporal com outro transtorno que é reconhecido
como uma causa de cefaleia, ou preenche outros crité-
rios de ocorréncia como consequéncia de tal transtorno,
a nova cefaleia € codificada como uma cefaleia secunda-
ria, atribuida ao transtorno causal. Isso permanece ver-
dadeiro mesmo quando a cefaleia tem caracteristicas de
uma cefaleia primaria (migranea, cefaleia do tipo tensao,
cefaleia em salvas ou uma das outras cefaleias trigemi-
noautonémicas). Quando uma cefaleia primaria pré-exis-
tente torna-se cronica em estreita relagdo temporal com
outro transtorno que ¢ reconhecido como uma causa de
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10.

11.

12.

13.

12

cefaleia, tanto o diagnodstico primario como o secunda-
rio devem ser aplicados. Quando uma cefaleia primaria
preé-existente torna-se significativamente pior (habitual-
mente significando um aumento em duas vezes ou mais
da frequéncia e/ou da gravidade) em estreita relagdo tem-
poral com tal transtorno causador, tanto o diagndstico da
cefaleia primaria como o da secundaria devem ser apli-
cados, desde que haja boa evidéncia de que o transtorno
possa causar cefaleia.

O ultimo critério para quase todas as cefaleias ¢ “Néo
melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3”.
Considerar outro diagnéstico possivel (o diagndstico
diferencial) é uma parte rotineira do processo de diag-
nostico clinico. Quando uma cefaleia parece preencher
os critérios de um determinado transtorno de cefaleia,
esse ultimo critério ¢ um lembrete para sempre consi-
derar outros diagnosticos que possam melhor explicar a
cefaleia.

Isso se aplica, especialmente, a avaliagdo de se uma cefa-
leia é secundaria ou primaria, ¢ pode também ser apli-
cado a transtornos causais alternativos: por exemplo,
uma cefaleia ocorrendo em estreita relagdo temporal com
um acidente vascular cerebral (AVC) isquémico agudo
pode ser consequéncia ndo do AVC, mas sim da sua
causa (p.ex. disseccdo).

Muitos pacientes com crises de cefaleia que preenchem
um conjunto de critérios diagndsticos explicitos também
tém crises que, embora similares, ndo satisfazem bem
os critérios. Isso pode ser resultado de tratamento, falta
de habilidade para evocar os sintomas de forma precisa
ou outros fatores. Pega ao paciente para descrever uma
crise tipica ndo-tratada ou tratada sem sucesso ¢ verifique
se houve um nimero suficiente dessas para estabelecer o
diagndstico. Posteriormente, inclua as crises menos tipi-
cas quando descrever a frequéncia das crises.

Quando ha suspeita de que um paciente possui mais de
um tipo ou subtipo de cefaleia, ¢ altamente recomendado
que ele ou ela preencha um diario diagndstico de cefaleia,
no qual as caracteristicas importantes de cada episodio de
cefaleia sejam anotadas. Foi demonstrado que um dia-
rio desse tipo melhora a precisdo do diagndstico, assim
como permite um julgamento mais preciso do consumo
de medicamentos. O diario auxilia no julgamento sobre
a quantidade de dois ou mais diferentes tipos ou subti-
pos de cefaleias. Finalmente, o diario ensina o paciente
a distinguir entre diferentes cefaleias: por exemplo,
entre migranea sem aura ¢ cefaleia tipo do tipo tensdo
episodica.

Em cada capitulo sobre as cefaleias secundarias, as cau-
sas mais conhecidas e mais bem estabelecidas sdo men-
cionadas e os critérios para as cefaleias consequentes

14.

15.

16.

sdo fornecidos. No entanto, em muitos capitulos como,
por exemplo, em 9. Cefaleia atribuida a infec¢do, hda um
nimero quase interminavel de etiologias infecciosas pos-
siveis. Para evitar uma lista muito longa, apenas as mais
importantes sdo mencionadas. No exemplo, as causas
mais raras sdo alocadas no item 9.2.3 Cefaleia atribuida
a outra infecgdo sistémica. O mesmo sistema ¢ utilizado
nos outros capitulos sobre cefaleias secundarias.

Os critérios diagnosticos para as cefaleias secundarias
ndo mais exigem a remissdo ou a melhora significativa
do transtorno causal subjacente antes que o diagndstico
da cefaleia possa ser feito. Os critérios diagnodsticos da
ICHD-3 ja podem ser aplicados na apresentacdo ou tao
logo o transtorno subjacente seja confirmado. O critério
A ¢ a presenca da cefaleia; o critério B é a presenga do
transtorno causador; € o critério C ¢ a evidéncia da rela-
¢do de causalidade. Em condi¢des agudas, uma estreita
relagdo temporal entre o inicio da cefaleia e o inicio do
suposto transtorno causador ¢ frequentemente suficiente
para estabelecer a relacdo de causalidade, enquanto que
condi¢des menos agudas habitualmente requerem maior
evidéncia de causalidade. Em todos os casos, o Gltimo
critério deve ser aplicado como controle: “Ndo melhor
explicada por outro diagnodstico da ICHD-3”.

Em algumas cefaleias secundarias, 5.2 Cefaleia persis-
tente atribuida a trauma cefalico sendo um bom exemplo,
a ocorréncia de tipos ou subtipos de cefaleias persistentes
¢ reconhecida; isto é, uma cefaleia causada inicialmente
por outro transtorno ndo entra em remissao apos esse
transtorno ter desaparecido. Em tais casos, o diagndstico
muda do tipo agudo (p.ex. 5.1 Cefaleia aguda atribuida a
trauma cefalico) para o tipo persistente (5.2 Cefaleia per-
sistente atribuida a trauma cefdlico), depois de um inter-
valo de tempo especificado (trés meses nesse exemplo).
A evidéncia de causalidade depende do preenchimento
prévio dos critérios para diagnostico do tipo agudo ¢ da
persisténcia da mesma cefaleia.

A maioria desses diagndsticos esta no Apéndice por falta
de evidéncias da sua existéncia. Eles ndo serdo aplicadas
habitualmente, mas estdo ali para estimular a pesquisa
sobre melhores critérios para causalidade.

O Apéndice ¢ destinado a pesquisa. Ele ajuda os cientis-
tas clinicos a estudar entidades orfas para posterior inclu-
s80 no (ou, em alguns casos, exclusdo do) corpo principal
da classificagdo. A maioria dos diagndsticos e critérios
diagnoésticos do Apéndice ou sdo novos ou sdo alterna-
tivas aos critérios do corpo da classificacdo. Alguns sdo
entidades antigas ainda ndo suficientemente validadas;
espera-se que essas sejam eliminadas na proxima revisao
da ICHD se evidéncias ndo forem produzidas.
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Classificacdo

Codificacio da ICHD-3 Diagndstico

1. Migranea
1.1 Migranea sem aura
1.2 Migranea com aura
1.2.1 Migranea com aura tipica
1.2.1.1 Aura tipica com cefaleia
1.2.1.2 Aura tipica sem cefaleia
1.2.2 Migranea com aura do tronco cerebral
1.2.3 Migranea hemiplégica
1.2.3.1 Migranea hemiplégica familiar (FHM)
1.2.3.1.1 Migranea hemiplégica familiar tipo 1 (FHM1)
1.2.3.1.2 Migranea hemiplégica familiar tipo 2 (FHM2)
1.2.3.13 Migranea hemiplégica familiar tipo 3 (FHM3)
1.2.3.1.4 Migranea hemiplégica familiar, outros loci
1.2.3.2 Migranea hemiplégica esporadica (SHM)
1.2.4 Migranea retiniana
1.3 Migranea cronica
1.4 Complicagdes da migranea
1.4.1 Estado migranoso
1.4.2 Aura persistente sem infarto
1.4.3 Infarto migranoso
1.4.4 Crise epiléptica desencadeada por aura migranosa
1.5 Provavel migranea
1.5.1 Provavel migranea sem aura
1.5.2 Provavel migranea com aura
1.6 Sindromes episddicas que podem estar associadas a migranea
1.6.1 Disturbio gastrointestinal recorrente
1.6.1.1 Sindrome dos vOmitos ciclicos
1.6.1.2 Migranea abdominal
1.6.2 Vertigem paroxistica benigna
1.6.3 Torcicolo paroxistico benigno
2. Cefaleia do tipo tensido (CTT)
2.1 Cefaleia do tipo tensdo episodica infrequente
2.1.1 Cefaleia do tipo tensdo episodica infrequente associada a dolorimento pericraniano
2.1.2 Cefaleia do tipo tensdo episodica infrequente ndo associada a dolorimento pericraniano
2.2 Cefaleia do tipo tensdo episddica frequente
2.2.1 Cefaleia do tipo tensdo episodica frequente associada a dolorimento pericraniano
2.2.2 Cefaleia do tipo tensdo episodica frequente ndo associada a dolorimento pericraniano
2.3 Cefaleia do tipo tensdo cronica
2.3.1 Cefaleia do tipo tensdo cronica associada a dolorimento pericraniano
232 Cefaleia do tipo tensdo cronica ndo associada a dolorimento pericraniano
2.4 Provavel cefaleia do tipo tensdo
2.4.1 Provavel cefaleia do tipo tensdo episodica infrequente
242 Provavel cefaleia do tipo tensdo episodica frequente
243 Provavel cefaleia do tipo tensdo cronica
3. Cefaleias trigeminoautonémicas (CTAs)
3.1 Cefaleia em salvas
3.1.1 Cefaleia em salvas episddica
3.1.2 Cefaleia em salvas cronica
32 Hemicrania paroxistica
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3.2.1 Hemicrania paroxistica episddica
322 Hemicrania paroxistica cronica (HPC)
33 Crises de cefaleia neuralgiforme unilateral breve
3.3.1 Crises de cefaleia neuralgiforme unilateral breve com hiperemia conjuntival e lacrimejamento
(SUNCT)
3.3.1.1 SUNCT episddica
33.1.2 SUNCT cronica
332 Crises de cefaleia neuralgiforme unilateral breve com sintomas autonémicos cranianos
(SUNA)
3.3.2.1 SUNA episodica
3322 SUNA cronica
34 Hemicrania continua
34.1 Hemicrania continua, subtipo remitente
342 Hemicrania continua, subtipo ndo remitente
3.5 Provavel cefaleia trigeminoautonémica
3.5.1 Provavel cefaleia em salvas
352 Provavel hemicrania paroxistica
353 Provaveis crises de cefaleia neuralgiforme unilateral breve
354 Provavel hemicrania continua
4. Outras cefaleias primarias
4.1 Cefaleia primaria da tosse
4.1.1 Provavel cefaleia primaria da tosse
4.2 Cefaleia primaria do exercicio
4.2.1 Provavel cefaleia primaria do exercicio
4.3 Cefaleia primaria associada a atividade sexual
4.3.1 Provavel cefaleia primaria associada a atividade sexual
44 Cefaleia primaria em trovoada
4.5 Cefaleia por estimulo frio
4.5.1 Cefaleia atribuida a aplicacdo externa de estimulo frio
452 Cefaleia atribuida a ingestdo ou inalagao de estimulo frio
453 Provavel cefaleia por estimulo frio
4.53.1 Cefaleia provavelmente atribuida a aplicagdo externa de estimulo frio
4532 Cefaleia provavelmente atribuida a ingestao ou inalacdo de estimulo frio
4.6 Cefaleia por pressdo externa
4.6.1 Cefaleia por compressdo externa
4.6.2 Cefaleia por tragdo externa
4.6.3 Provavel cefaleia por pressdo externa
4.6.3.1 Provavel cefaleia por compressao externa
4.6.3.2 Provavel cefaleia por tragdo externa
4.7 Cefaleia primaria em facada
4.7.1 Provavel cefaleia primaria em facada
4.8 Cefaleia numular
4.8.1 Provavel cefaleia numular
4.9 Cefaleia hipnica
49.1 Provavel cefaleia hipnica
4.10 Cefaleia persistente e diaria desde o inicio (CPDI)
4.10.1 Provavel cefaleia persistente e diaria desde o inicio
5. Cefaleia atribuida a trauma ou lesio cefalica e/ou cervical
5.1 Cefaleia aguda atribuida a lesdo cefalica traumatica
5.1.1 Cefaleia aguda atribuida a lesdo cefalica traumatica moderada ou grave
5.1.2 Cefaleia aguda atribuida a lesdo cefalica traumatica leve
5.2 Cefaleia persistente atribuida a les@o cefélica traumatica
5.2.1 Cefaleia persistente atribuida a les@o cefalica traumatica moderada ou grave
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522
53
54
5.5
5.6

6.1
6.1.1
6.1.1.1
6.1.1.2
6.1.2
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

6.7.3.3
6.7.4
6.8
6.8.1

Cefaleia persistente atribuida a lesdo cefalica traumatica leve
Cefaleia aguda atribuida a lesdo em chicotada

Cefaleia persistente atribuida a lesdo em chicotada

Cefaleia aguda atribuida a craniotomia

Cefaleia persistente atribuida a craniotomia

Cefaleia atribuida a transtorno vascular craniano e/ou cervical

Cefaleia atribuida a evento isquémico cerebral

Cefaleia atribuida a acidente vascular cerebral isquémico (infarto cerebral)

Cefaleia aguda atribuida a acidente vascular cerebral isquémico (infarto cerebral)

Cefaleia persistente atribuida a acidente vascular cerebral isquémico prévio (infarto cerebral)
Cefaleia atribuida a ataque isquémico transitorio (AIT)

Cefaleia atribuida a hemorragia intracraniana ndo traumatica

Cefaleia aguda atribuida a hemorragia intracerebral ndo traumatica

Cefaleia aguda atribuida a hemorragia subaracndidea (HSA) ndo traumatica

Cefaleia aguda atribuida a hemorragia subdural aguda (HSDA) ndo traumatica

Cefaleia persistente atribuida a hemorragia intracraniana nao traumatica prévia

Cefaleia persistente atribuida a hemorragia intracerebral ndo traumatica prévia

Cefaleia persistente atribuida a hemorragia subaracnoéidea ndo traumatica prévia

Cefaleia persistente atribuida a hemorragia subdural aguda ndo traumatica prévia

Cefaleia atribuida a malformagdo vascular ndo rota

Cefaleia atribuida a aneurisma sacular ndo roto

Cefaleia atribuida a malformagao arteriovenosa (MAV)

Cefaleia atribuida a fistula arteriovenosa dural

Cefaleia atribuida a angioma cavernoso

Cefaleia atribuida a angiomatose encefalotrigeminal ou leptomeningea (sindrome de Sturge
Weber)

Cefaleia atribuida a arterite

Cefaleia atribuida a arterite de células gigantes (ACG)

Cefaleia atribuida a angiite primaria do sistema nervoso central (PACNS)

Cefaleia atribuida a angiite secundaria do sistema nervoso central (SACNS)

Cefaleia atribuida a transtorno da artéria cardtida cervical ou da artéria vertebral

Cefaleia ou dor facial ou cervical atribuida a dissec¢do da artéria carotida cervical ou da artéria
vertebral

Cefaleia ou dor facial ou cervical aguda atribuida a dissec¢@o da artéria caroétida cervical ou da
artéria vertebral

Cefaleia ou dor facial ou cervical persistente atribuida a dissecgdo prévia da artéria cardtida
cervical ou da artéria vertebral

Cefaleia pds-endarterectomia

Cefaleia atribuida a angioplastia ou a implante de stent carotideo ou vertebral

Cefaleia atribuida a transtorno venoso craniano

Cefaleia atribuida a trombose venosa cerebral (TVC)

Cefaleia atribuida a implante de stent em seio venoso craniano

Cefaleia atribuida a outro transtorno arterial intracraniano agudo

Cefaleia atribuida a um procedimento endarterial intracraniano

Cefaleia da angiografia

Cefaleia atribuida a sindrome da vasoconstri¢@o cerebral reversivel (SVCR)

Cefaleia aguda atribuida a sindrome da vasoconstri¢@o cerebral reversivel (SVCR)

Cefaleia aguda provavelmente atribuida a sindrome da vasoconstri¢do cerebral reversivel
(SVCR)

Cefaleia persistente atribuida a sindrome da vasoconstri¢@o cerebral reversivel (SVCR) prévia
Cefaleia atribuida a dissecgdo arterial intracraniana

Cefaleia e/ou aura migranea-simile atribuida a vasculopatia intracraniana cronica

Cefaleia atribuida a Arteriopatia Cerebral Autossdmica Dominante com Infartos Subcorticais e
Leucoencefalopatia (CADASIL)
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6.8.2 Cefaleia atribuida a encefalopatia mitocondrial, acidose latica e episodios AVC-similes
(MELAS)
6.8.3 Cefaleia atribuida a angiopatia do tipo Moyamoya
6.8.4 Aura migranea-simile atribuida a angiopatia amiloide cerebral
6.8.5 Cefaleia atribuida a sindrome da vasculopatia retiniana com leucoencefalopatia cerebral e
manifesta¢des sistémicas (RVCLSM)
6.8.6 Cefaleia atribuida a outra vasculopatia intracraniana cronica
6.9 Cefaleia atribuida a apoplexia pituitaria
7. Cefaleia atribuida a transtorno intracraniano nao vascular
7.1 Cefaleia atribuida a hipertensdo liquérica
7.1.1 Cefaleia atribuida a hipertensdo intracraniana idiopatica (HII)
7.1.2 Cefaleia atribuida a hipertensdo intracraniana secundaria a causas metabdlicas, toxicas ou
hormonais
7.1.3 Cefaleia atribuida a hipertensdo intracraniana secundaria a transtorno cromossémico
7.1.4 Cefaleia atribuida a hipertensdo intracraniana secundaria a hidrocefalia
7.2 Cefaleia atribuida a hipotenséo liquérica
7.2.1 Cefaleia pds-pungdo dural
7.2.2 Cefaleia por fistula liquérica
7.2.3 Cefaleia atribuida a hipotenséo intracraniana espontanea
7.3 Cefaleia atribuida a doenga intracraniana inflamatoéria ndo infecciosa
7.3.1 Cefaleia atribuida a neurossarcoidose
7.3.2 Cefaleia atribuida a meningite asséptica (ndo infecciosa)
7.3.3 Cefaleia atribuida a outra doenga intracraniana inflamatoria ndo infecciosa
7.3.4 Cefaleia atribuida a hipofisite linfocitica
7.3.5 Sindrome da cefaleia e déficits neuroldgicos transitorios com linfocitose do liquido
cefalorraquidiano (HaNDL)
7.4 Cefaleia atribuida a neoplasia intracraniana
7.4.1 Cefaleia atribuida a neoplasma intracraniano
7.4.1.1 Cefaleia atribuida a cisto coloide do terceiro ventriculo
7.4.2 Cefaleia atribuida a meningite carcinomatosa
7.4.3 Cefaleia atribuida a hiper ou hipossecreg@o hipotalamica ou hipofisaria
7.5 Cefaleia atribuida a injegdo intratecal
7.6 Cefaleia atribuida a crise epiléptica
7.6.1 Cefaleia epiléptica ictal
7.6.2 Cefaleia pos-ictal
7.7 Cefaleia atribuida a malformag&o de Chiari tipo I (CM1)
7.8 Cefaleia atribuida a outro transtorno intracraniano nio vascular
8. Cefaleia atribuida a uma substiancia ou a sua supressao
8.1 Cefaleia atribuida ao uso de ou a exposi¢do a uma substancia
8.1.1 Cefaleia induzida por doador de 6xido nitrico (NO)
8.1.1.1 Cefaleia imediata induzida por doador de NO
8.1.1.2 Cefaleia tardia induzida por doador de NO
8.1.2 Cefaleia induzida por inibidor da fosfodiesterase
8.1.3 Cefaleia induzida por mondxido de carbono (CO)
8.1.4 Cefaleia induzida por alcool
8.1.4.1 Cefaleia imediata induzida por alcool
8.1.4.2 Cefaleia tardia induzida por alcool
8.1.5 Cefaleia induzida por cocaina
8.1.6 Cefaleia induzida por histamina
8.1.6.1 Cefaleia imediata induzida por histamina
8.1.6.2 Cefaleia tardia induzida por histamina
8.1.7 Cefaleia induzida por peptideo relacionado ao gene da calcitonina (CGRP)
8.1.7.1 Cefaleia imediata induzida por CGRP
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8.1.7.2
8.1.8
8.1.9
8.1.10
8.1.11
8.2
8.2.1
8.2.2
8.2.3
8.2.3.1
8232
8.23.2.1
8233
8.2.4
8.2.5
8.2.6

8.2.7

8.2.8
8.3
8.3.1
8.3.2
8.3.3
8.3.4

9.1

9.1.1
9.1.1.1
9.1.1.2
9.1.1.3

9.1.2
9.1.2.1
9.1.22

9.13
9.13.1
9.13.2

9.14

9.2

9.2.1
9.2.1.1
9212

922
9221
9222

9.23
9.23.1
9232

10

10.1
10.1.1
10.1.2
10.1.3

Cefaleia tardia induzida por CGRP

Cefaleia atribuida a agente pressorico agudo exogeno

Cefaleia atribuida ao emprego ocasional de medicamento nédo utilizado para cefaleia
Cefaleia atribuida ao emprego prolongado de medicamento ndo utilizado para cefaleia
Cefaleia atribuida ao uso de ou a exposicdo a outra substancia

Cefaleia por uso excessivo de medicamentos (MOH/CEM)

Cefaleia por uso excessivo de ergotamina

Cefaleia por uso excessivo de triptana

Cefaleia por uso excessivo de analgésico ndo opioide

Cefaleia por uso excessivo de paracetamol (acetaminofeno)

Cefaleia por uso excessivo de anti-inflamatdrio ndo esteroidal (AINE)

Cefaleia por uso excessivo de acido acetilsalicilico

Cefaleia por uso excessivo de outro analgésico ndo opioide

Cefaleia por uso excessivo de opioide

Cefaleia por uso excessivo de combinagéo de analgésicos

Cefaleia por uso excessivo de medicamentos atribuida a multiplas classes de medicamentos nao
individualmente utilizadas em excesso

Cefaleia por uso excessivo de medicamentos atribuida ao uso excessivo ndo especificado ou ndo
verificado de multiplas classes de farmacos

Cefaleia por uso excessivo de medicamentos atribuida a outro medicamento

Cefaleia atribuida a supressdo de uma substancia

Cefaleia por supressdo de cafeina

Cefaleia por supressdo de opioide

Cefaleia por supressdo de estrogénio

Cefaleia atribuida a supressido do uso cronico de outra substancia

Cefaleia atribuida a infecc¢ao

Cefaleia atribuida a infec¢do intracraniana

Cefaleia atribuida a meningite ou meningoencefalite bacterianas

Cefaleia aguda atribuida a meningite ou meningoencefalite bacterianas

Cefaleia cronica atribuida a meningite ou meningoencefalite bacterianas

Cefaleia persistente atribuida a meningite ou meningoencefalite bacterianas prévias
Cefaleia atribuida a meningite ou encefalite virais

Cefaleia atribuida a meningite viral

Cefaleia atribuida a encefalite viral

Cefaleia atribuida a infec¢do intracraniana fiingica ou outra infec¢do parasitaria
Cefaleia aguda atribuida a infecg@o intracraniana fungica ou outra infecgdo parasitaria
Cefaleia cronica atribuida a infecg@o intracraniana fungica ou outra infecgo parasitaria
Cefaleia atribuida a infecgdo cerebral localizada

Cefaleia atribuida a infecgdo sistémica

Cefaleia atribuida a infec¢do bacteriana sistémica

Cefaleia aguda atribuida a infec¢@o bacteriana sistémica

Cefaleia cronica atribuida a infec¢do bacteriana sistémica

Cefaleia atribuida a infec¢do viral sistémica

Cefaleia aguda atribuida a infecg@o viral sistémica

Cefaleia cronica atribuida a infec¢do viral sistémica

Cefaleia atribuida a outra infec¢do sistémica

Cefaleia aguda atribuida a outra infecgdo sistémica

Cefaleia cronica atribuida a outra infecgdo sistémica

Cefaleia atribuida a transtorno da homeostase
Cefaleia atribuida a hipoxia e/ou hipercapnia
Cefaleia da altitude elevada

Cefaleia atribuida a viagem de avido

Cefaleia do mergulho
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10.1.4 Cefaleia da apneia do sono
10.2 Cefaleia da dialise
10.3 Cefaleia atribuida a hipertenséo arterial
10.3.1 Cefaleia atribuida a feocromocitoma
10.3.2 Cefaleia atribuida a crise hipertensiva sem encefalopatia hipertensiva
10.3.3 Cefaleia atribuida a encefalopatia hipertensiva
10.3.4 Cefaleia atribuida a pré-eclampsia ou eclampsia
10.3.5 Cefaleia atribuida a disreflexia autondmica
10.4 Cefaleia atribuida ao hipotireoidismo
10.5 Cefaleia atribuida ao jejum
10.6 Cefalalgia cardiaca
10.7 Cefaleia atribuida a outro transtorno da homeostase
11. Cefaleia ou dor facial atribuida a transtorno do cranio, pescoco, olhos, orelhas, nariz, seios
paranasais, dentes, boca ou outra estrutura facial ou cervical
11.1 Cefaleia atribuida a transtorno de 0sso craniano
11.2 Cefaleia atribuida a transtorno cervical
11.2.1 Cefaleia cervicogénica
11.2.2 Cefaleia atribuida a tendinite retrofaringea
11.2.3 Cefaleia atribuida a distonia craniocervical
11.3 Cefaleia atribuida a transtorno dos olhos
11.3.1 Cefaleia atribuida a glaucoma agudo de angulo fechado
11.3.2 Cefaleia atribuida a erro de refragdo
11.3.3 Cefaleia atribuida a transtorno inflamatorio ocular
11.3.4 Cefaleia troclear
11.4 Cefaleia atribuida a transtorno das orelhas
11.5 Cefaleia atribuida a transtorno do nariz ou dos seios paranasais
11.5.1 Cefaleia atribuida a rinossinusite aguda
11.5.2 Cefaleia atribuida a rinossinusite cronica ou recorrente
11.6 Cefaleia atribuida a transtorno dos dentes
11.7 Cefaleia atribuida a transtorno temporomandibular (TTM)
11.8 Cefaleia ou dor facial atribuida a inflamagdo do ligamento estilo-hidideo
11.9 Cefaleia ou dor facial atribuida a outro transtorno do cranio, pescoco, olhos, orelhas, nariz, seios

paranasais, dentes, boca ou outra estrutura facial ou cervical

12. Cefaleia atribuida a transtorno psiquiatrico
12.1 Cefaleia atribuida a transtorno de somatizacdo
12.2 Cefaleia atribuida a transtorno psicotico
13. Lesdes dolorosas dos nervos cranianos e outras dores faciais
13.1 Dor atribuida a lesdo ou doenga do nervo trig€meo
13.1.1 Neuralgia trigeminal
13.1.1.1 Neuralgia trigeminal classica
13.1.1.1.1 Neuralgia trigeminal classica puramente paroxistica
13.1.1.1.2 Neuralgia trigeminal classica com dor continua concomitante
13.1.1.2. Neuralgia trigeminal secundaria
13.1.1.2.1 Neuralgia trigeminal atribuida a esclerose multipla
13.1.1.2.2 Neuralgia trigeminal atribuida a lesdo expansiva
13.1.1.2.3 Neuralgia trigeminal atribuida a outra causa
13.1.1.3 Neuralgia trigeminal idiopatica
13.1.1.3.1 Neuralgia trigeminal idiopatica puramente paroxistica
13.1.1.3.2 Neuralgia trigeminal idiopatica com dor continua concomitante
13.1.2 Neuropatia trigeminal dolorosa
13.1.2.1 Neuropatia trigeminal dolorosa atribuida ao herpes-zoster
13.1.2.2 Neuralgia pds-herpética trigeminal
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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
13.3.13
13.3.2
13.3.2.1
13.3.2.2
13.3.23
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
Al.l.1
Al.1.2
Al.13
Al.2
Al1.2.0.1
Al1.2.0.2
Al1.2.03
Al3
Al3.1
Al32
Al4
Al45
Al4.6

Neuropatia trigeminal pos-traumatica dolorosa

Neuropatia trigeminal dolorosa atribuida a outro transtorno
Neuropatia trigeminal dolorosa idiopatica

Dor atribuida a lesdo ou doenga do nervo glossofaringeo
Neuralgia glossofaringea

Neuralgia glossofaringea classica

Neuralgia glossofaringea secundaria

Neuralgia glossofaringea idiopatica

Neuropatia glossofaringea dolorosa

Neuropatia glossofaringea dolorosa atribuida a causa conhecida
Neuropatia glossofaringea dolorosa idiopatica

Dor atribuida a lesdo ou doenga do nervo intermédio

Neuralgia do nervo intermédio

Neuralgia classica do nervo intermédio

Neuralgia secundaria do nervo intermédio

Neuralgia idiopatica do nervo intermédio

Neuropatia dolorosa do nervo intermédio

Neuropatia dolorosa do nervo intermédio atribuida ao herpes-zdster
Neuralgia pos-herpética do nervo intermédio

Neuropatia dolorosa do nervo intermédio atribuida a outro transtorno
Neuropatia dolorosa idiopatica do nervo intermédio

Neuralgia occipital

Sindrome pescoco-lingua

Neurite optica dolorosa

Cefaleia atribuida a paralisia isquémica de nervo motor ocular
Sindrome de Tolosa-Hunt

Sindrome oculossimpatica paratrigeminal (sindrome de Raeder)
Neuropatia oftalmoplégica dolorosa recorrente

Sindrome da ardéncia bucal (BMS)

Dor facial idiopatica persistente

Dor neuropatica central

Dor neuropatica central atribuida a esclerose multipla (EM)
Dor central pds-acidente vascular cerebral

Outras cefaleias
Cefaleia ndo classificada em outro local
Cefaleia ndo especificada

Apéndice

Migrénea

Migranea sem aura

Migranea sem aura menstrual pura

Migranea sem aura relacionada a menstruagio
Migranea sem aura ndo menstrual

Migranea com aura

Migranea com aura menstrual pura

Migranea com aura relacionada & menstruagao
Migranea com aura ndo menstrual

Migranea cronica (critérios alternativos)
Migranea cronica com periodos livres de dor
Migranea cronica com dor continua
Complicagdes da migranea

Estado de aura migranosa

Neve visual (visdo granulada)
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Al.6 Sindromes episddicas que podem estar associadas a migranea
Al.64 Colica infantil
Al.6.5 Hemiplegia alternante da infancia
Al1.6.6 Migranea vestibular
A2. Cefaleia do tipo tensao (critérios alternativos)
A2.1 Cefaleia do tipo tensdo episodica infrequente (critérios alternativos)
A2.2 Cefaleia do tipo tensdo episodica frequente (critérios alternativos)
A2.3 Cefaleia do tipo tensdo cronica (critérios alternativos)
A3. Cefaleias trigeminoautondmicas (TACs)
A3.1 Cefaleias em salvas (critérios alternativos)
A3.2 Hemicrania paroxistica (critérios alternativos)
A33 Crises de cefaleia neuralgiforme unilateral breve (critérios alternativos)
A34 Hemicrania continua (critérios alternativos)
A3.6 Cefaleia trigeminoautondmica ndo diferenciada
Ad4. Outras cefaleias primarias
A4.11 Epicrania fugaz
AS. Cefaleia atribuida a trauma ou lesao cefilica e/ou cervical
AS.1 Cefaleia aguda atribuida a lesdo cefalica traumatica
AS5.1.1.1 Cefaleia aguda de inicio tardio atribuida a lesdo cefalica traumatica moderada ou grave
A5.1.2.1 Cefaleia aguda de inicio tardio atribuida a les@o cefalica traumatica leve
A5.2 Cefaleia persistente atribuida a les@o cefalica traumatica
A5.2.1.1 Cefaleia persistente de inicio tardio atribuida a lesdo cefalica traumatica moderada ou grave
A5.2.2.1 Cefaleia persistente de inicio tardio atribuida a lesdo cefalica traumatica leve
AS.7 Cefaleia atribuida a radiocirurgia cerebral
A58 Cefaleia aguda atribuida a outro trauma ou lesdo cefélica e/ou cervical
A5.9 Cefaleia persistente atribuida a outro trauma ou lesdo cefalica e/ou cervical
A6. Cefaleia atribuida a transtorno vascular craniano e/ou cervical
A6.10 Cefaleia persistente atribuida a transtorno vascular craniano e/ou cervical prévios
AT. Cefaleia atribuida a transtorno intracraniano nao vascular
A7.6 Cefaleia atribuida a crise epiléptica
A7.6.3 Cefaleia pos-eletroconvulsoterapia (ECT)
A79 Cefaleia persistente atribuida a transtorno intracraniano ndo vascular prévio
AS8. Cefaleia atribuida a uma substiancia ou a sua supressao
A8.4 Cefaleia persistente atribuida ao uso de ou a exposicdo a uma substancia no passado
A9. Cefaleia atribuida a infec¢ao
A9.1 Cefaleia atribuida a infec¢do intracraniana
A9.1.3.3 Cefaleia persistente atribuida a infecg@o intracraniana fliingica ou outra infecc¢do parasitaria prévias
A9.3 Cefaleia atribuida a infecgdo pelo virus da imunodeficiéncia humana (HIV)
A10. Cefaleia atribuida a transtorno da homeostase
A10.7 Cefaleia e/ou dor cervical atribuida a hipotensédo ortostatica (postural)
A10.8 Cefaleia atribuida a outro transtorno da homeostase
A10.8.1 Cefaleia atribuida a viagem espacial
A10.8.2 Cefaleia atribuida a outro transtorno metaboélico ou sistémico
A10.9 Cefaleia persistente atribuida a transtorno da homeostase prévio
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All.

All.2
All2.4
Al1.2.5

All3
All1.3.5

AllLS
All.5.3

Al2.

Al23
Al2.4
Al2.5
Al2.6
Al12.7
Al2.8
Al2.9

Cefaleia ou dor facial atribuida a transtorno do cranio, pescoco, olhos, orelhas, nariz, seios
paranasais, dentes, boca ou outra estrutura facial ou cervical

Cefaleia atribuida a transtorno cervical

Cefaleia atribuida a radiculopatia cervical alta

Cefaleia atribuida a dor miofascial cervical

Cefaleia atribuida a transtorno dos olhos

Cefaleia atribuida a heteroforia ou heterotropia

Cefaleia atribuida a transtorno do nariz ou dos seios paranasais

Cefaleia atribuida a transtorno da mucosa, septo ou conchas nasais

Cefaleia atribuida a transtorno psiquiitrico

Cefaleia atribuida a transtorno depressivo

Cefaleia atribuida a transtorno de ansiedade de separagdo
Cefaleia atribuida a transtorno do panico

Cefaleia atribuida a fobia especifica

Cefaleia atribuida a transtorno de ansiedade social (fobia social)
Cefaleia atribuida a transtorno de ansiedade generalizada
Cefaleia atribuida a transtorno de estresse pos-traumatico (TEPT)
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Parte Um

AS CEFALEIAS PRIMARIAS

1.

2.

22

Migranea
Cefaleia do tipo tensao
Cefaleias trigeminoautonomicas

Outras cefaleias primarias



TRADUCAO DA SOCIEDADE BRASILEIRA DE CEFALEIA

1. Migranea

1.1 Migranea sem aura
1.2 Migranea com aura
1.2.1 Migranea com aura tipica
1.2.1.1 Aura tipica com cefaleia
1.2.1.2 Aura tipica sem cefaleia
1.2.2 Migranea com aura do tronco cerebral
1.2.3 Migranea hemiplégica
1.2.3.1 Migranea hemiplégica familiar (FHM)
1.2.3.1.1 Migranea hemiplégica familiar do tipo 1 (FHM1)
1.2.3.1.2 Migranea hemiplégica familiar do tipo 2 (FHM2)
1.2.3.1.3 Migranea hemiplégica familiar do tipo 3 (FHM3)
1.2.3.1.4 Migranea hemiplégica familiar, outros loci
1.2.3.2 Migranea hemiplégica esporadica (SHM)
1.2.4 Migranea retiniana
1.3 Migréanea cronica
1.4 Complicagdes da migranea
1.4.1 Estado migranoso
1.4.2 Aura persistente sem infarto
1.4.3 Infarto migranoso
1.4.4 Crise epiléptica desencadeada por aura migranosa
1.5 Provavel migranea
1.5.1 Provavel migranea sem aura
1.5.2 Provavel migranea com aura
1.6 Sindromes episddicas que podem estar associadas a migranea
1.6.1 Distarbio gastrointestinal recorrente
1.6.1.1 Sindrome dos vomitos ciclicos
1.6.1.2 Migranea abdominal
1.6.2 Vertigem paroxistica benigna
1.6.3 Torcicolo paroxistico benigno

Codificada em outro local: Uma cefaleia semelhante a migra-
nea, secundaria a outro transtorno (migrdnea sintomdatica)
¢ codificada como cefaleia secundaria atribuida a aquele
transtorno.

Comentdrio geral

Cefaleia primaria, secunddria ou ambas? Trés regras aplicam-se a
cefaleia do tipo migranea, de acordo com as circunstancias.

1. Quando uma nova cefaleia com caracteristicas de migrd-
nea ocorre pela primeira vez em estreita relagdo temporal
com um outro transtorno que ¢ uma causa reconhecida
de cefaleia ou preenche outros critérios de causalidade
por aquele transtorno, a nova cefaleia € classificada como
uma cefaleia secundaria atribuida ao transtorno causador.

2. Quando uma migrdnea pré-existente torna-se cronica
em estreita relagdo temporal com tal transtorno causador,
ambos os diagnosticos de migranea inicial ¢ o diagnos-
tico secundario devem ser dados. 8.2 Cefaleia por uso
excessivo de medicamentos (MOH/CEM) é um exemplo

especialmente importante disso: ambos os diagnosticos
de migranea (episddica ou cronica) e o diagndstico 8.2
Cefaleia por uso excessivo de medicamentos (MOH/
CEM), devem ser dados quando o uso excessivo de medi-
camentos esta presente.

3. Quando uma migrdnea pré-existente torna-se significa-
tivamente pior (habitualmente significando um aumento
de duas vezes ou mais em frequéncia e¢/ou gravidade) em
estreita relagdo temporal a tal transtorno causador, tanto
o diagnostico inicial de migranea como o diagndstico de
cefaleia secundaria devem ser dados, contanto que haja evi-
déncia suficiente de que o transtorno pode causar cefaleia.

Introducdo

A migranea ¢ uma cefaleia primaria comum e incapacitante.
Muitos estudos epidemioldgicos tém documentado a sua ele-
vada prevaléncia, bem como o seu impacto socioecondmico
e pessoal. No estudo Global Burden of Disease Study 2010
(GBD2010), a migranea foi classificada como o terceiro trans-
torno mais prevalente em todo o mundo. No GBD2015, ela
foi classificada como a terceira causa de incapacidade tanto
em homens como em mulheres com idade abaixo dos 50 anos.

A migranea pode ser dividida em dois tipos principais: 1.1
Migranea sem aura € uma sindrome clinica caracterizada por
cefaleia com caracteristicas especificas e sintomas associa-
dos; 1.2 Migrdnea com aura é primariamente caracterizada
pelos sintomas neuroldgicos focais transitorios que habitual-
mente precedem ou, as vezes, acompanham a cefaleia. Alguns
pacientes também vivenciam uma fase prodromica, antece-
dendo em horas ou dias o aparecimento da cefaleia, e/ou uma
fase “posdromica” apds a resolugdo da cefaleia. Os sintomas
prodrémicos e “posdromicos” incluem hiperatividade, hipoa-
tividade, depressdo, apetite especifico para determinados ali-
mentos, bocejos repetidos, fadiga e rigidez e/ou dor cervical.

Quando um paciente preenche os critérios para mais de
um tipo, subtipo ou subforma de migranea, todos devem ser
diagnosticados e codificados. Por exemplo, um paciente que
tem crises frequentes com aura, mas também algumas crises
sem aura, deve ser codificado como 1.2 Migranea com aura
e 1.1 Migrdnea sem aura. No entanto, como o critério diag-
néstico para 1.3 Migrdnea cronica agrupa as crises de todos
os tipos, subtipos ou subformas, uma classificagdo adicional
¢ desnecessaria para os subtipos episddicos de migranea.

1.1 Migrdnea sem aura

Termos previamente utilizados: Enxaqueca comum; hemicrania
simples.

Descrigdo: Cefaleia recorrente manifestando-se em crises que

duram de quatro a 72 horas. As caracteristicas tipicas da cefa-
leia sdo: localizagdo unilateral; carater pulsatil; intensidade
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moderada ou forte; exacerbagdo por atividade fisica rotineira
e associacdo com nausea e¢/ou fotofobia e fonofobia.

Critérios diagnasticos:
A. Aomenoscinco crises! preenchendo os critériosde BaD
B. Crises de cefaleia durando 4-72 horas (sem tratamento
ou com tratamento ineficaz)*?
C. A cefaleia possui ao menos duas das seguintes
caracteristicas:
1. localizagdo unilateral
2. carater pulsatil
3. intensidade da dor moderada ou forte
4. exacerbada por ou levando o individuo a evitar ati-
vidades fisicas rotineiras (por exemplo: caminhar
ou subir escadas)
D. Durante a cefaleia, a0 menos um dos seguintes:
1. nausea e/ou vOomito
2. fotofobia e fonofobia
E. Naomelhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Notas:

1. Uma ou algumas crises de migranea podem ser dificeis
de se diferenciar de crises sintomaticas semelhantes a
migranea. Além disso, a natureza de uma tUnica ou de
algumas poucas crises pode ser de dificil compreensao.
Sendo assim, um minimo de cinco crises € necessario.
Individuos que, por outro lado, preenchem os critérios
para a 1.1 Migrdnea sem aura, mas tiveram menos do
que cinco crises, devem ser codificados como 1.5.1 Pro-
vdvel migranea sem aura.

2. Quando o paciente adormece durante a crise de migranea
e acorda sem a mesma, considera-se a durac¢do da crise
como sendo até o momento do despertar.

3. Em criangas e adolescentes (abaixo dos 18 anos), as cri-
ses podem durar de 2 a 72 horas (as evidéncias para dura-
¢Oes ndo tratadas de menos de 2 horas em criangas nio
foram comprovadas).

Comentdrios: A migranea em criangas e adolescentes (meno-
res de 18 anos) ¢ mais frequentemente bilateral do que no
caso de adultos; a dor unilateral habitualmente surge no fim
da adolescéncia ou inicio da vida adulta. A cefaleia da migra-
nea ¢ habitualmente frontotemporal. A cefaleia occipital em
criangas ¢ rara ¢ demanda cautela no diagnostico. Um sub-
grupo de pacientes tipicos apresenta dor localizada na face,
que é chamada na literatura de “migranea facial”’; ndo ha evi-
déncias de que estes individuos formem um subgrupo sepa-
rado de pacientes com migranea.

Os sintomas prodromicos podem comegar horas ou um
ou dois dias antes dos outros sintomas de uma crise de migra-
nea sem aura. Eles incluem varias combinagdes de fadiga,
dificuldade de concentragdo, rigidez cervical, sensibilidade
a luz e/ou som, nausea, visdo borrada, bocejos e palidez. Os
sintomas “posdromicos”, mais comumente cansago, dificul-
dade para se concentrar e rigidez cervical, podem seguir a
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resolugdo da cefaleia, persistindo por até 48 horas; esses sin-
tomas sdo menos bem estudados.

As crises de migranea podem estar associadas a sintomas
autondmicos cranianos e a sintomas de alodinia cutinea.

Em criangas mais novas, a fotofobia e a fonofobia podem
ser inferidas a partir do seu comportamento.

Uma minoria (<10%) das mulheres tem crises de migra-
nea associadas com a maioria dos seus ciclos menstruais, €
a maior parte destas crises € sem aura. As crises que ocor-
rem durante o periodo menstrual tendem a ser mais prolon-
gadas e acompanhadas por nausea mais intensa quando em
comparagdo as crises fora do periodo menstrual. A ICHD-3
oferece critérios para Al.1.1 Migranea menstrual pura sem
aura, A1.1.2 Migranea sem aura relacionada ao periodo
menstrual e A1.1.3 Migranea sem aura ndo menstrual, mas,
no Apéndice, em razdo da incerteza sobre se elas devem ser
consideradas entidades distintas. Também existem critérios
para A1.2.0.1 Migranea menstrual pura com aura, A1.2.02
Migranea com aura relacionada ao periodo menstrual e
A1.2.0.3 Migrdnea com aura ndo relacionada ao periodo
menstrual, para incentivar a melhor caracteriza¢do destes
subtipos incomuns caso eles sejam entidades distintas.

Crises de migranea muito frequentes sdo distinguidas
como 1.3 Migrdnea cronica. Quando ha associagdo com o
uso excessivo de medicamentos, ambos os diagndsticos, 1.3
Migranea cronica e 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medi-
camentos (MOH/CEM) devem ser aplicados. A 1.1 Migrd-
nea sem aura ¢ a doenga mais propensa a cronificar com o
uso frequente de medicamentos sintomaticos.

Imagens do fluxo sanguineo cerebral regional ndo
revelam quaisquer alteragdes sugestivas da depressdo cor-
tical alastrante (CSD) durante as crises de 1.1 Migrdnea
sem aura, embora alteragdes do fluxo sanguineo no tronco
cerebral possam ocorrer, assim como alteragdes corticais
secunddrias a ativagdo dolorosa. Isto contrasta com a oligoe-
mia alastrante patognomonica da 1.2 Migrdanea com aura.
Embora a maior parte da literatura sugira que a CSD néo
ocorre na 1.1 Migrdnea sem aura, alguns estudos recentes
discordam disso. Além disso, tem sido sugerido que ondas
gliais ou outros fendmenos corticais possam estar envolvi-
dos na 1.1 Migrdnea sem aura. As moléculas mensageiras
oxido nitrico (NO), serotonina (5-hidroxitriptamina; 5-HT)
e peptideo relacionado ao gene da calcitonina (CGRP) estdo
envolvidas. Embora essa doenga tenha sido previamente
considerada como primariamente vascular, a importancia da
sensibilizacdo das vias de dor e a possibilidade de que as cri-
ses possam ter inicio no sistema nervoso central receberam
crescente atencgdo nas Ultimas décadas. Ao mesmo tempo, a
cicuitaria da dor na migranea; o sistema trigeminovascular
e muitos aspectos da sua neurotransmissdo perifericamente
e no nucleus caudalis do nervo trigémeo; na substancia cin-
zenta mesencefalica central e no tdlamo foram reconheci-
dos. Medicamentos agudos altamente receptor-especificos,
incluindo os agonistas dos receptores 5-HTpp (triptanos),
os agonistas do receptor 5-HT'r e os antagonistas do receptor
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CGRP, tém demonstrado eficicia no tratamento agudo das
crises de migranea. Devido a sua alta especificidade rela-
cionada aos receptores, seus mecanismos de agdo propiciam
uma nova compreensao sobre os mecanismos de migranea.
Esta claro, no momento, que a 1.1 Migrdnea sem aura é um
transtorno neurobioldgico, enquanto que estudos clinicos
e de neurociéncia basica continuam a avangar no conheci-
mento sobre 0os mecanismos da migranea.

12 Migrdnea com aura

Termos previamente utilizados: Enxaqueca classica; enxaqueca
oftdlmica, hemiparestésica, hemiplégica ou afésica; enxa-
queca acompanhada; enxaqueca complicada.

Descrigdo: Crises recorrentes, com duragdo de minutos, de sinto-
mas completamente reversiveis unilaterais visuais, sensoriais
ou outros sintomas oriundos do sistema nervoso central, que
geralmente se desenvolvem gradualmente e sdo habitualmente
seguidos por cefaleia e sintomas migranosos associados.

Critérios diagnosticos:
A. Ao menos duas crises preenchendo os critérios B ¢ C
B. Um ou mais dos seguintes sintomas de aura plenamente

reversiveis:

1. wvisual

2. sensorial

3. falae/ou linguagem
4.  motor

5. tronco cerebral

6. retiniano

C. Ao menos trés das seis seguintes caracteristicas:

1. ao menos um sintoma de aura alastra-se gradual-
mente por >5 minutos
dois ou mais sintomas de aura ocorrem em sucessao
cada sintoma de aura individual dura 5-60 minutos!
ao menos um sintoma de aura € unilateral?
ao menos um sintoma de aura € positivo®
a aura ¢ acompanhada, ou seguida dentro de 60
minutos, por cefaleia
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

SAINARE ol N

Notas:

1. Quando, por exemplo, trés sintomas ocorrerem durante a
aura, a durag@o maxima ¢ 3x60 minutos. Sintomas moto-
res podem durar até 72 horas.

2. A afasia é sempre considerada um sintoma unilateral, ja a
disartria pode ou ndo ser.

3. Cintilagdes e sensagdo de agulhadas (parestesias) sdo sin-
tomas positivos de aura.

Comentirios: Muitos pacientes que tém crises de migranea com
aura também sofrem de crises sem aura; eles devem ser classifi-
cados como 1.2 Migrdanea com aura e 1.1 Migranea sem aura.

Testes de campo compararam os critérios diagndsticos
para 1.2 Migrdnea com aura presentes no corpo principal
do ICHD-3 beta com aqueles para Al1.2 Migranea com aura
presentes no Apéndice. Esses ultimos tiveram um melhor
desempenho na distingdo entre a migranea com aura € 0s
ataques isquémicos transitorios. Esses agora sdo adotados no
ICHD-3, que ndo possui mais, no Apéndice, critérios para
esse transtorno.

A aura é o complexo de sintomas neuroldgicos que ocorre
habitualmente antes da cefaleia da 1.2 Migrdnea com aura,
mas pode comegar depois que a fase de cefaleia teve inicio,
ou continuar durante essa fase.

A aura visual é o tipo mais comum de aura, ocorrendo
em mais de 90% dos pacientes com 1.2 Migrdanea com aura,
ao menos em algumas crises. Ela frequentemente apresenta-
-se como um espectro em fortificagdo: uma figura de zigue-
zague proxima ao ponto de fixa¢do que pode gradualmente
espalhar-se para a direita ou esquerda ¢ assumir uma forma
lateralmente convexa com uma borda cintilante angulada,
deixando um escotoma absoluto ou de graus variaveis em
seu rastro. Em outros casos, um escotoma sem fenémenos
positivos pode ocorrer; esse ¢ percebido frequentemente
como sendo de inicio agudo, mas, numa analise minuciosa,
habitualmente aumenta gradativamente. Em criangas ¢ ado-
lescentes, ocorrem sintomas visuais bilaterais menos tipicos
que podem representar uma aura. Uma escala visual de clas-
sificagdo de aura com alta especificidade e sensibilidade foi
desenvolvida e validada.

A seguir, em frequéncia estdo os disturbios sensoriais na
forma de parestesias, que se movem lentamente a partir do
ponto de origem, afetando uma parte maior ou menor de um
lado do corpo, da face e/ou da lingua. Sensacdo de dormén-
cia pode ocorrer no seu rastro, porém a dorméncia também
pode ser o Ginico sintoma.

Menos frequentes sdo os distiirbios da fala, habitual-
mente afasicos, mas frequentemente dificeis de classificar.

Estudos sistematicos tém demonstrado que muitos
pacientes com aura visual ocasionalmente tém sintomas
nas extremidades e/ou sintomas relacionados a fala. Por
outro lado, pacientes com sintomas nas extremidades e/ou
sintomas relacionados a fala ou a linguagem quase sempre
também experimentam sintomas de aura visual ao menos
durante algumas crises. Uma distingdo entre migrdnea com
aura visual, migranea com aura hemiparestésica e migranea
com aura de fala e/ou de linguagem ¢ provavelmente artifi-
cial e, portanto, ndo reconhecida nesta classificagdo: todas
elas sdo codificadas como 1.2.1 Migranea com aura tipica.

Quando os sintomas de aura sdo multiplos, eles habitual-
mente seguem um ao outro em sucessdo, comegando pelo
visual, entdo sensorial, entdo afasico; porém o contrario e
outras sequéncias ja foram observados. A duragdo aceitavel
para a maioria dos sintomas de aura ¢ de uma hora, mas os
sintomas motores frequentemente sdo de duracéo superior.

Pacientes com sintomas de aura surgindo do tronco
cerebral sdo codificados como 1.2.2 Migrdnea com aura do
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tronco cerebral, mas eles quase sempre apresentam sinto-
mas adicionais de aura tipica. Quando a aura inclui fraqueza
motora, o transtorno deve ser classificado como 1.2.3 Migrd-
nea hemiplégica ou uma de suas subformas. A 1.2.3 Migrd-
nea hemiplégica ¢é classificada como um subtipo separado
por causa de diferengas genéticas e patofisiologicas em rela-
¢do a 1.2.1 Migrdanea com aura tipica. Pacientes com 1.2.3
Migranea hemiplégica frequentemente apresentam, adicio-
nalmente, sintomas relacionados ao tronco cerebral.

Os pacientes frequentemente consideram dificil descre-
ver os seus sintomas de aura; casos nos quais eles devem ser
instruidos a cronometra-los e registra-los prospectivamente.
Depois disso, o quadro clinico torna-se mais claro. Erros
comuns sao relatos incorretos de lateralizacdo, de inicio subito
ao invés de gradual e de perturbagdes visuais monoculares ao
invés de homonimas, assim como duracdo da aura e confusao
entre perda sensitiva e fraqueza. Depois de uma consulta ini-
cial, o uso de um diario da aura pode esclarecer o diagnostico.

Algumas vezes, a migrdnea com aura esta associada a
uma cefaleia que ndo preenche os critérios para 1.1 Migrdnea
sem aura, mas essa ainda é considerada como uma cefaleia
do tipo migranea em fungdo da sua relagdo com a aura. Em
outros casos, a aura migranosa pode ocorrer sem a cefaleia.

Antes ou simultaneamente com o inicio dos sintomas da
aura, o fluxo sanguineo cerebral regional aumenta no cor-
tex correspondente a area clinicamente afetada e, em muitos
casos, em uma area mais ampla. Uma reducdo do fluxo san-
guineo geralmente se inicia posteriormente e alastra-se ante-
riormente, ¢ esta habitualmente acima do limiar isquémico.
Depois de uma a vérias horas, uma transi¢do gradual para
hiperemia ocorre na mesma regido. A depressao alastrante de
Ledo é o mecanismo subjacente provavel.

As sindromes previamente definidas, migrdanea com
aura prolongada e migrdnea com aura de inicio agudo,
foram abandonadas. N&o ¢ raro que a aura dure por mais que
uma hora, mas, na maioria desses casos, 0s pacientes apre-
sentam ao menos duas das outras caracteristicas do critério
C. Mesmo quando a maioria das crises de um paciente ndo
preenche o critério C, ¢ comum que outras crises atendam
ao critério para um dos subtipos ou subformas reconhecidos
da 1.2 Migrdnea com aura, ¢ este deve ser o diagndstico.
Os poucos outros casos devem ser codificados como 1.5.2
Provavel migrdnea com aura, especificando a caracteris-
tica atipica (aura prolongada ou aura de inicio agudo) entre
parénteses. O diagndstico ¢ habitualmente evidente depois
da realizacdo isolada de histérico detalhado, embora existam
mimetizadores secundarios raros, incluindo dissec¢ao caroti-
dea, malformagéo arteriovenosa e crise epiléptica.

Os sintomas prodromicos podem iniciar horas ou um dia
ou dois antes dos outros sintomas de uma crise de migra-
nea com aura. Eles incluem diversas combinagdes de fadiga,
dificuldade de concentragdo, rigidez cervical, sensibilidade
a luz e ou ao som, nausea, visdo borrada, bocejos ¢ palidez.
O termo “proédromo”, que substituiu “fase premonitoria”
ou “sintomas premonitorios” ndo inclui a aura. Os sinto-
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mas “posdromicos”, mais comumente sensagdo de cansago
e exaustdo, dificuldade de concentracdo e rigidez cervical,
podem seguir a resolucgdo da cefaleia, persistindo por até 48
horas; esses sdo menos bem estudados.

12.1 Migrdnea com aura tipica

Descrigdo: Migranea com aura, na qual a aura consiste de sin-
tomas visuais e/ou sensoriais e/ou de fala/ linguagem, mas
sem fraqueza motora, e ¢ caracterizada pelo desenvolvi-
mento gradual, dura¢do de cada sintoma ndo maior do que
uma hora, mistura de sintomas positivos e negativos e rever-
sibilidade plena.

Critérios diagnosticos:
A. Crises preenchendo os critérios para 1.2 Migrdnea com
aura ¢ o critério B abaixo
B. Aura com ambos os seguintes:
1. sintomas visuais, sensoriais e¢/ou de fala/lingua-
gem plenamente reversiveis
2. auséncia de sintomas motores, do tronco cerebral
ou retinianos.

1211 Aura tipica com cefaleia

Descrigdo: Migranea com aura tipica na qual a aura é acompa-
nhada ou seguida dentro de 60 minutos por cefaleia com ou
sem caracteristicas de migranea.

Critérios diagnosticos:

A. Crises preenchendo os critérios para 1.2.1 Migrdnea
com aura tipica ¢ o critério B abaixo

B. Cefaleia, com ou sem caracteristicas de migranea,
acompanha ou segue dentro de 60 minutos.

1212 Aura tipica sem cefaleia

Descrigdo: Migranea com aura tipica na qual a aura ndo ¢
acompanhada nem seguida por cefaleia de qualquer tipo.

Critérios diagnosticos:

A. Crises preenchendo os critérios para 1.2.1 Migrdnea
com aura tipica ¢ o critério B abaixo

B. Nenhuma cefaleia acompanha ou segue a aura dentro de
60 minutos.

Comentarios: Em alguns pacientes, uma aura tipica é sempre
seguida por cefaleia do tipo migranea, mas muitos pacien-
tes apresentam, adicionalmente, crises com aura seguidas
por uma cefaleia menos distinta ou até mesmo sem cefaleia.
Alguns pacientes apresentam, exclusivamente, 1.2.1.2 Aura
tipica sem cefaleia.
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Na auséncia de cefaleia que preencha os critérios para 1.1
Migrdnea sem aura, o diagnéstico preciso de aura ¢ a diferen-
ciacdo de seus simuladores que podem sinalizar doengas gra-
ves (p.ex. ataque isquémico transitorio) torna-se mais dificil
habitualmente requer investigagdo. Quando a aura ocorre pela
primeira vez apds os 40 anos de idade, quando os sintomas
sdo exclusivamente negativos (p.ex. hemianopsia) ou quando
a aura ¢ prolongada ou muito curta, outras causas, especial-
mente o ataque isquémico transitorio, devem ser excluidas.

1.2.2 Migrdnea com aura do tronco cerebral

Termos previamente utilizados: Enxaqueca da artéria basilar;
enxaqueca/migranea basilar; enxaqueca/migranea do tipo basilar.

Descrigdo: Migranea com sintomas de aura claramente origi-
nados no tronco cerebral, mas nenhuma fraqueza muscular.

Critérios diagnosticos:

A. Crises preenchendo os critérios para 1.2 Migranea com
aura ¢ o critério B abaixo

B. Aura com ambos os seguintes:
1. ao menos dois dos seguintes sintomas do tronco

cerebral plenamente reversiveis:

disartria!

vertigem?

zumbido

hipoacusia®

diplopia*

ataxia ndo atribuivel ao déficit sensorial

diminui¢do no nivel da consciéncia (GCS

<13y’

2. auséncia de sintomas motores® ou retinianos

@ e o o

Notas:

1. A disartria deve ser distinguida da afasia.

2. A vertigem ndo esta incluida e deve ser distinguida de
tontura.

3. Este critério ndo é preenchido por sensagdes de plenitude
auricular.

4. A diplopia ndo inclui (ou exclui) a visdo borrada.

5. O escore da Escala de Coma de Glasgow (GCS) pode ser
avaliado durante a admissdo; alternativamente, os défi-
cits claramente descritos pelo paciente permitem uma
estimativa do GCS.

6. Quando sintomas motores estdo presentes, codificar
como 1.2.3 Migrdnea hemiplégica.

Comentdrios: Originalmente, os termos migrdnea da artéria
basilar ou migrdnea basilar eram utilizados, mas, uma vez
que o envolvimento da artéria basilar é improvavel, o termo
migrdnea com aura do tronco cerebral é preferido

Existem sintomas tipicos de aura em adi¢do aos sinto-
mas do tronco cerebral durante a maioria das crises. Muitos

pacientes que apresentam crises com aura do tronco encefa-
lica também relatam outras crises com aura tipica ¢ devem
ser codificados para 1.2.1 Migranea com aura tipica ¢ 1.2.2
Migranea com aura do tronco cerebral.

Muitos dos sintomas listados no critério B1 podem ocor-
rer com a ansiedade e a hiperventila¢do, e, portanto, estdo
sujeitos a erros de interpretag@o.

1.2.3 Migrédnea hemiplégica®
Descrigdo: Migranea com aura que inclui fraqueza motora.

Critérios diagnasticos:

A. Crises preenchendo os critérios para 1.2 Migranea com

aura ¢ o critério B abaixo

B. Aura consistindo de ambos os seguintes:

1. fraqueza motora plenamente reversivel®
2. sintomas visuais, sensoriais ¢ ou de fala/linguagem
plenamente reversiveis.

Notas:

1. O termo plégico significa paralisia na maior parte dos
idiomas, mas, na sua maioria, as crises sdo caracterizadas
por fraqueza motora (paresia).

2. Os sintomas motores habitualmente duram menos de 72
horas, mas, em alguns pacientes, a fraqueza motora pode
persistir por semanas.

Comentarios: Pode ser dificil distinguir fraqueza de perda
sensorial.

123.1 Migranea hemiplégica familiar (FHM)

Descrigdo: Migranea com aura que inclui fraqueza motora, ¢
ao menos um familiar de primeiro ou segundo grau apresen-
tando aura migranosa que inclui fraqueza motora.

Critérios diagnasticos:

A. Crises preenchendo os critérios para 1.2.3 Migrdnea
hemiplégica

B. Ao menos um familiar de primeiro ou segundo grau
apresentou crises preenchendo os critérios para 1.2.3
Migrdnea hemiplégica.

Comentarios: Novos dados genéticos tém permitido uma defi-
ni¢do mais precisa da 1.2.3.1 Migrdanea hemiplégica familiar
(FHM) do que era anteriormente possivel. Foram identifica-
das subformas genéticas especificas: na FHM1 ha mutacdes
no gene CACNA 1A no cromossomo 19 (codificando para um
canal de calcio); na FHM2 ha mutagdes no gene ATPIA2
no cromossomo 1 (codificando para uma K/NA-ATPase); ¢
na FHM3 ha mutag¢des no gene SCNI/A no cromossomo 2
(codificando para um canal de sodio). Podem haver outros
loci ainda ndo identificados. Quando a testagem genética ¢é
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realizada, a subforma genética (se descoberta) deve ser espe-
cificada no quinto digito.

Tem sido demonstrado que a 1.2.3.1 Migranea hemiplé-
gica familiar (FHM) muito frequentemente apresenta-se com
sintomas oriundos do tronco cerebral, além dos sintomas de
aura tipica, e que a cefaleia quase sempre ocorre. Raramente,
durante as crises de FHM, podem ocorrer disturbios da cons-
ciéncia (algumas vezes incluindo coma), confusdo, febre e
pleocitose do liquido cefalorraquidiano.

A 1.2.3.1 Migrdnea hemiplégica familiar (FHM) pode
ser confundida com epilepsia e tratada (sem sucesso) como
tal. Crises de FHM podem ser desencadeadas por trauma-
tismo craniano (leve). Em aproximadamente 50% das fami-
lias com FHM, ataxia cerebelar progressiva cronica ocorre
independentemente das crises de migranea.

123.11 Migranea hemiplégica familiar do tipo 1 (FHM1I)

Critérios diagnosticos:

A. Crises preenchendo os critérios para 1.2.3.1 Migrdnea
hemiplégica familiar (FHM)

B. Uma mutag@o no gene CACNA 1A foi demonstrada.

123.1.2 Migranea hemiplégica familiar do tipo 2 (FHM2)

Critérios diagnosticos:

A. Crises preenchendo os critérios para 1.2.3.1 Migrdnea
hemiplégica familiar (FHM)

B. Uma mutagdo no gene ATP1A2 foi demonstrada.

123.13 Migranea hemiplégica familiar do tipo 3 (FHM3)

Critérios diagnosticos:

A. Crises preenchendo os critérios para 1.2.3.1 Migrdnea
hemiplégica familiar (FHM)

B. Uma mutago no gene SCN/A4 foi demonstrada.

123.1.4 Migranea hemiplégica familiar, outros /oci

Critérios diagnosticos:

A. Crises preenchendo os critérios para 1.2.3.1 Migrdnea
hemiplégica familiar (FHM)

B. Testagem genética demonstrou a auséncia de mutacdo
nos genes CACNAIA, ATP1A2 ou SCNIA.

1232 Migranea hemiplégica esporadica (SHM)
Descrigdo: Migranea com aura que inclui fraqueza motorae

auséncia de familiares de primeiro ou segundo grau que
apresentam aura migranosa que inclui fraqueza motora.
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Critérios diagnosticos:

A. Crises preenchendo os critérios para 1.2.3 Migrdnea
hemiplégica

B. Nenhum familiar de primeiro ou segundo grau preen-
che os critérios para 1.2.3 Migrdanea hemiplégica.

Comentarios: Estudos epidemiologicos tém demonstrado que
casos esporadicos ocorrem com aproximadamente a mesma
prevaléncia que os casos familiares.

As crises em 1.2.3.2 Migranea hemiplégica esporadica
(SHM) tém as mesmas caracteristicas clinicas daquelas em
1.2.3.1 Migrdnea hemiplégica familiar (FHM). Alguns casos
aparentemente esporadicos apresentam mutacdes FHM
conhecidas e, em alguns desses, um familiar de primeiro ou
segundo grau desenvolve posteriormente migranea hemiplé-
gica, completando assim o preenchimento dos critérios para
1.2.3.1 Migranea hemiplégica familiar (FHM) ¢ exigindo
uma mudanga de diagnoéstico.

Os casos esporadicos habitualmente requerem exames de
neuroimagem e outros testes, para descartar outras causas.
Uma pungao lombar pode ser necessaria para descartar 7.3.5
Sindrome da cefaleia e déficits neurologicos transitorios
com linfocitose do liquido cefalorraquidiano (HanDL).

12.4 Migrdnea retiniana

Descrigdo: Crises repetidas de distirbio visual monocular,
incluindo cintilagGes, escotomas ou amaurose, associados a
cefaleia do tipo migranea.

Critérios diagnosticos:

A. Crises preenchendo o critério para 1.2 Migrdnea com
aura e o critério B a seguir

B. Aura caracterizada ambos os seguintes:

1. fendmeno visual positivo e/ou negativo, monocu-
lar e plenamente reversivel (por ex., cintilagdes,
escotomas ou amaurose) confirmado durante uma
crise por um dos ou ambos os seguintes:

a. exame clinico de campo visual
b. desenho do paciente de um defeito de campo
monocular (feito apos instrugdo clara)

2. ao menos dois dos seguintes:

a. alastrando-se gradualmente ao longo de >5
minutos
sintomas durando 5-60 minutos
c. acompanhada, ou seguida por cefaleia dentro
de 60 minutos.
C. Nao melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-
3, e outras causas de amaurose fugaz foram excluidas.

Comentdrios: Alguns pacientes que reclamam de distirbio
visual monocular apresentam, na verdade, hemianopsia.
Alguns casos sem cefaleia foram relatados, mas a migranea
ndo pode ser determinada como a etiologia subjacente.



TRADUCAO DA SOCIEDADE BRASILEIRA DE CEFALEIA

A 1.2.4 Migranea retiniana ¢ uma causa extremamente
rara de perda visual monocular transitoria. Casos de perda
visual monocular permanente associados a migranea t€m
sido descritos. S30 necessarias investigagdes apropria-
das a fim de excluir outras causas de amaurose monocular
transitoria.

1.3 Migrdnea crénica

Descrigdo: Cefaleia que ocorre em 15 ou mais dias/més por
mais que trés meses, a qual, em ao menos oito dias/més, pos-
sui as caracteristicas de cefaleia migranosa.

Critérios diagnosticos:

A. Cefaleia (migrinea simile ou do tipo tensdo simile') em
>15 dias por més por >3 meses e preenchendo os crité-
riosBe C

B. Ocorrendo em um paciente que tenha apresentado ao
menos cinco crises preenchendo os critérios B-D para
1.1 Migrdanea sem aura e/ou os critérios B e C para 1.2
Migrdnea com aura

C. Em >8 dias/més por >3 meses, preenchendo qualquer
dos seguintes?:

1. critérios C e D para 1.1 Migranea sem aura

2. critérios B e C para 1.2 Migrdnea com aura

3. interpretada pelo paciente como sendo migranea
no inicio e aliviada por um triptano ou derivado do
ergot

D. Nao melhor explicada por outro diagnostico da
ICHD-3.3%

Notas:

1. A razdo para destacar 1.3 Migrdnea crénica dos tipos
de migranea episddica ¢ que ¢ impossivel distinguir
os episodios individuais de cefaleia em pacientes com
tais cefaleias frequentes ou continuas. Na realidade, as
caracteristicas da cefaleia podem mudar ndo somente
de um dia para o outro, mas até durante o mesmo dia.
Tais pacientes sdo extremamente dificeis de se manter
sem medicamentos para se observar a historia natural da
cefaleia. Nessa situagdo, as crises com € sem aura S0
ambas computadas, assim como as cefaleias migranea-
-simile e do tipo tensdo-simile (mas ndo as cefaleias
secundarias).

2. A caracterizagdo da cefaleia frequentemente recorrente
em geral requer um didrio de cefaleia para registrar as
informagoes sobre a dor e sintomas associados dia a dia
por ao menos um més.

3. Como a cefaleia do tipo tensdo-simile esta incluida nos
critérios diagnosticos para 1.3 Migrdnea crénica, esse
diagnostico exclui o diagnoéstico de 2. Cefaleia do tipo
tensdo (CTT) ou dos seus tipos.

4. A 4.10 Cefaleia persistente e didria desde o inicio pode
ter caracteristicas sugestivas de 1.3 Migrdnea cronica.

O ultimo transtorno evolui ao longo do tempo a partir
de 1.1 Migrdanea sem aura e/ou 1.2 Migranea com aura,
portanto, quando esses critérios A-C sdo preenchidos
por cefaleia que, sem ambiguidade, ¢ diria e incessante
desde <24 horas ap6s o seu primeiro inicio, codifique
como 4.10 Cefaleia persistente e diaria desde o inicio.
Quando o modo de inicio ndo é lembrado ou é de outra
forma incerto, codifique como 1.3 Migranea crénica.

5. A causa mais comum dos sintomas sugestivos de migra-
nea cronica ¢ o uso excessivo de medicamentos, con-
forme definido em 8.2 Cefaleia por uso excessivo de
medicamentos (MOH/CEM). Cerca de 50% dos pacien-
tes aparentemente com 1.3 Migrdnea crénica revertem
para um tipo de migranea episddica apos a retirada do
farmaco; tais pacientes sdo, de certo modo, erroneamente
diagnosticados como 1.3 Migrdnea crénica. Igualmente,
muitos pacientes aparentemente fazendo uso excessivo
medicamento ndo melhoram apds a descontinuagdo do
farmaco; o diagnostico de 8.2 Cefaleia por uso excessivo
de medicamentos (MOH/CEM) pode ser inapropriado
para esses (presumindo que a cronicidade induzida pelo
uso excessivo de farmacos sempre € reversivel). Por
essas razdes, e também devido a regra geral para se apli-
car todos os diagnosticos relevantes, os pacientes aten-
dendo aos critérios para 1.3 Migrdnea cronica e para
8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos (MOH/
CEM) devem ser codificados para ambos. Apoés a retirada
do farmaco, a migranea ira reverter para um tipo episo-
dico ou permanecer cronica, e deve ser rediagnosticada
de acordo; no ultimo caso, o diagnoéstico para 8.2 Cefa-
leia por uso excessivo de medicamentos (MOH/CEM)
pode ser revogado.

1.4 Complicacbes da migrdnea

Comentario: Codificar separadamente para os tipos, subtipos
ou subformas de migranea ¢ para a complicagdo.

1.4.1 Estado migranoso

Descrigdo: Uma crise de migranea debilitante durando mais
que 72 horas.

Critérios diagnasticos:
A. Uma crise de cefaleia preenchendo os critérios B e C
B. Ocorrendo em um paciente com 1.1 Migrdnea sem aura
e/ou 1.2 Migrdnea com aura, e tipica de crises prévias,
exceto por sua duragdo e intensidade
C. Ambeas as seguintes caracteristicas:
1. sem remissdo por >72 horas'
2. ador e/ou sintomas associados sdo debilitantes?
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.
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Notas:

1. Remissdes de até 12 horas, devidas a medicamentos ou
a0 sono, sdo aceitas.

2. Casos mais brandos, ndo atendendo ao critério C2, sdo
codificados como 1.5.1 Provadvel migranea sem aura.

Comentario: Cefaleia com as caracteristicas de 1.4.1 Estado
migranoso, pode frequentemente ser causada pelo uso exces-
sivo de medicamentos. Quando a cefaleia, nessas circunstan-
cias, atende aos critérios de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de
medicamentos (MOH/CEM), codifique para esse transtorno
e para o tipo ou subtipo relevante de migranea, mas ndo para
1.4.1 Estado migranoso. Quando o uso excessivo de medi-
camentos ¢ de duragdo menor do que trés meses, codifique
apenas para o tipo ou subtipo(s) apropriado(s) de migranea.

1.4.2 Aura persistente sem infarto

Descrigdo: Sintomas de aura persistindo por uma semana ou
mais, sem evidéncia de infarto em exames de neuroimagem.

Critérios diagnosticos:

A. Aura preenchendo o critério B

B. Ocorrendo em um paciente com 1.2 Migrdanea com
aura e tipica de auras prévias, exceto por Um ou mais
sintomas de aura persistirem por >1 semana

C. Exames de neuroimagem ndo mostram evidéncia de
infarto

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentarios: Sintomas persistentes de aura sdo raros, porém
bem documentados. S@o frequentemente bilaterais e podem
persistir por meses ou anos. O periodo minimo de uma
semana no critério B ¢ baseado na opinido de experts ¢ deve
ser formalmente estudado.

A investigacdo diagnostica deve diferenciar 1.4.2 Aura
persistente sem infarto de 1.4.3 Infarto migranoso, ¢ excluir
aura sintomatica devida a um infarto cerebral por outras cau-
sas. Crises com aura prolongada durando menos que uma
semana ¢ que ndo preenchem os critérios para 1.2.1 Migrd-
nea com aura tipica sdo codificados como 1.5.2 Provavel
migrdnea com aura.

1.4.3 Infarto migranoso

Descrigdo: Um ou mais sintomas de aura migranosa ocorrendo
em associagdo com uma lesdo cerebral isquémica no territorio
apropriado demonstrada por exame de neuroimagem, com ini-
cio durante o curso de uma crise tipica de migranea com aura.

Critérios diagnosticos:

A. Crise de migranea preenchendo os critérios B e C
B. Ocorrendo em um paciente com 1.2 Migranea com aura
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e tipica das crises prévias, com a excegdo de que um ou
mais dos sintomas de aura persistem por >de 60 minutos'
C. A neuroimagem demonstra um infarto isquémico em
uma area relevante
D. Néo melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3.

Nota:
1. Pode haver sintomas adicionais atribuidos ao infarto.

Comentarios: Um acidente vascular cerebral isquémico em
um paciente que sofre de migranea pode ser classificado
como um infarto cerebral por outra causa coexistindo com 1.
Migranea, infarto cerebral por outra causa apresentando-se
com sintomas semelhantes aos da 1.2 Migranea com aura,
ou um infarto cerebral ocorrendo durante o curso de uma
crise tipica de 1.2 Migrdanea com aura. Somente o Ultimo
preenche os critérios para 1.4.3 Infarto migranoso.

O 1.4.3 Infarto migranoso ocorre principalmente na cir-
culag@o posterior e em mulheres jovens.

Um risco duplicado de acidente vascular cerebral isqué-
mico em pacientes com 1.2 Migrdanea com aura tem sido
demonstrado em varios estudos de base populacional. No
entanto, deve ser ressaltado que tais infartos ndo sdo infar-
tos migranosos. Os mecanismos do risco aumentado de aci-
dente vascular cerebral isquémico em pacientes migranosos
permanecem obscuros; do mesmo modo, a relagdo entre a
frequéncia da aura e a natureza dos sintomas de aura, deno-
tando o aumento no risco ainda é desconhecido. A maioria
dos estudos tem mostrado uma falta de associagdo entre 1.1
Migrdnea sem aura e acidente vascular cerebral isquémico.

1.4.4 Crise epiléptica desencadeada
por aura migranosa

Descrigdo: Uma crise epiléptica desencadeada por uma crise
de migranea com aura.

Critérios diagnosticos:

A. Uma crise preenchendo os critérios diagnosticos para
um tipo de crise epiléptica, e o critério B, abaixo

B. Ocorrendo em um paciente com 1.2 Migrdanea com
aura, durante ou dentro de uma hora apds uma crise de
migranea com aura

C. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrios: Migranea e epilepsia sdo exemplos prototipi-
cos de transtornos cerebrais paroxisticos. Enquanto que as
cefaleias com caracteristicas migranosas sdo vistas com uma
certa frequéncia no periodo poés-ictal epiléptico, algumas
vezes uma crise epiléptica ocorre durante ou depois de uma
crise de migranea. Esse fendmeno, algumas vezes descrito
como migralepsia, ¢ um evento raro, originalmente descrito
em pacientes com 1.2 Migranea com aura. Faltam evidén-
cias de uma associac¢do com 1.1 Migrdnea sem aura.
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1.5 Provdvel migrdnea
Termos previamente utilizados: Distirbio migranoso.

Codificada em outro local: A cefaleia do tipo migranea secunda-
ria a outro transtorno (migrdnea sintomatica) é codificada de
acordo com esse transtorno.

Descrigdo: Crises de cefaleia migranea-simile para os quais
falta uma das caracteristicas necessarias para preencher
todos os critérios para um tipo ou subtipo de migranea codi-
ficados anteriormente e que ndo preenchem os critérios para
outra cefaleia.

Critérios diagnosticos:

A. Crises preenchendo todos, exceto um, os critérios A-D
para 1.1 Migrdnea sem aura, ou todos, exceto um, os
critérios de A-C, para 1.2 Migranea com aura

B. Naio preenchendo os critérios da ICHD-3 para qualquer
outra cefaleia

C. Nao melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3.

Comentarios: Ao diagnosticar uma cefaleia, as crises que
preenchem os critérios tanto para 2. Cefaleia do tipo tensdo
(CTT) como para 1.5 Provavel migrdnea, sdo codificados
como a primeira, de acordo com a regra geral de que um diag-
néstico definitivo prevalece sobre um diagndstico provavel.
No entanto, em pacientes que ja possuem um diagndstico de
migranea ¢ quando a questdo é a contagem do nimero de
crises que esses estdao apresentando (p.ex. como uma medida
de desfecho em um ensaio clinico), as crises que preenchem
os critérios para 1.5 Provavel migrdnea devem ser contabili-
zadas como migranea. A razdo para isso ¢ que crises leves de
migranea, ou as crises tratadas precocemente, frequentemente
ndo chegam a desenvolver todas as caracteristicas necessa-
rias para um diagnostico de crise migranosa, mas, no entanto,
respondem aos tratamentos especificos para migranea.

1.5.1 Provdvel migrdnea sem aura

Critérios diagnosticos:

A. Crises preenchendo todos, exceto um, os critérios A-D
para 1.1 Migrdnea sem aura

B. Naio preenchendo os critérios da ICHD-3 para nenhuma
outra cefaleia

C. Nao melhor explicada por outro diagnostico da ICHD-3.

1.5.2 Provdvel migrdanea com aura

Critérios diagnosticos:

A. Crises preenchendo todos, exceto um, os critérios A-C
para 1.2 Migranea com aura, ou para qualquer um de
seus subtipos

B. Nao preenchendo os critérios da ICHD-3 para qualquer
outra cefaleia
C. Nao melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3.

1.6 Sindromes episddicas que podem
estar associadas a migrdnea

Termo previamente utilizado: Sindromes periodicas da infancia.

Comentarios: Este grupo de transtornos ocorre em pacien-
tes que também apresentam 1.1 Migrdnea sem aura ou 1.2
Migranea com aura, ou que apresentam uma probabilidade
aumentada de desenvolver qualquer um desses transtornos.
Embora historicamente observados na infancia, eles também
podem ocorrer em adultos.

As condigdes adicionais que também podem ocorrer nes-
ses pacientes incluem episodios de cinetose e transtornos
periddicos do sono, incluindo sonambulismo, sonildéquio,
terror noturno e bruxismo.

1.6.1 Distiirbio gastrointestinal recorrente

Termos previamente utilizados: Dor abdominal cronica; dor
abdominal funcional; dispepsia funcional; sindrome do
intestino irritavel; sindrome da dor abdominal funcional.

Descrigdo: Crises episodicas recorrentes de dor e/ou descon-
forto abdominal, nausea e/ou vomito, ocorrendo infrequente-
mente, de forma cronica cronica ou a intervalos previsiveis,
que podem ter associagdo com a migranea.

Critérios diagnasticos:

A. Ao menos cinco crises com episddios distintos de dor e/
ou desconforto abdominal ¢/ou nausea e/ou vomito

B. Avaliagdo ¢ exame gastrointestinais normais

C. Nao atribuido a outro transtorno.

16.1.1 Sindrome dos vomitos ciclicos

Descrigdo: Crises episodicas recorrentes de nauseas inten-
sas e vOomitos, habitualmente estereotipadas no individuo e
com episoddios de distribuigdo temporal previsivel. As cri-
ses podem estar associadas a palidez e letargia. H4 completo
desaparecimento dos sintomas entre as crises.

Critérios diagnasticos:

A. Ao menos cinco crises de nausea e vomitos intensos,
preenchendo os critérios B e C

B. Estereotipada em um paciente especifico e recorrente,
com periodicidade previsivel

C. Todos os seguintes:
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1. nausea e vOmitos ocorrendo ao menos quatro vezes
por hora
2. as crises duram por >1 hora, por até 10 dias
3. ascrises ocorrem com >1 semana de intervalo
D. Completa auséncia dos sintomas entre as crises
E. Nio atribuida a outro transtorno.!

Notas:
1. Em particular, a historia e o exame fisico ndo mostram
sinais de doenga gastrointestinal.

Comentarios: A 1.6.1.1 Sindrome dos vomitos ciclicos ¢ tipi-
camente uma condigdo episddica autolimitada que ocorre na
infancia, com periodos de total normalidade entre os episo-
dios. A natureza ciclica ¢ a sua marca registrada ¢ as crises
sd0 previsiveis.

Esse transtorno foi primeiramente incluido como uma
sindrome periodica da infancia na ICHD-II. As caracteris-
ticas clinicas dessa sindrome assemelham-se aquelas encon-
tradas em associa¢do com as cefaleias migranosas, e multi-
plas linhas de pesquisa durante os ultimos anos tém sugerido
que a 1.6.1.1 Sindrome dos vomitos ciclicos é uma condigdo
relacionada a migranea.

16.12 Migranea abdominal

Descrigdo: E um transtorno idiopatico observado principal-
mente em criangas, na forma de crises recorrentes de dor
abdominal moderada a forte, localizada na linha média
e associada a sintomas vasomotores, nausea € vOmitos,
durando 2-72 horas, com normalidade entre os episddios.
Nao ocorre cefaleia durante esses episodios.

Critérios diagnosticos:

A. Ao menos cinco crises de dor abdominal, preenchendo
os critérios B-D

B. A dor possui ao menos duas das trés seguintes
caracteristicas:
1. localizagdo na linha média, na regido periumbilical

ou mal localizada

2. qualidade dolente ou tipo “apenas dolorida”
3. intensidade moderada ou forte

C. Ao menos dois dos quatro seguintes sintomas ou sinais

associados:

1. anorexia
2. nausea
3. vOmito
4. palidez

D. Ascrises duram 2-72 horas, quando ndo tratadas ou tra-
tadas sem sucesso

E. Auséncia completa de sintomas entre as crises

F. Nio atribuida a outro transtorno.!
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Nota:

1. Em particular, a historia e o exame fisico ndo mostram
sinais de doenca gastrointestinal ou renal, ou tal doenca
foi descartada através de investigagdes apropriadas.

Comentarios: A dor de 1.6.1.2 Migrdnea abdominal ¢é sufi-
cientemente forte a ponto de interferir com as atividades dia-
rias normais.

Em criangas pequenas, a presenga de cefaleia ¢ frequen-
temente negligenciada. Um histdrico cuidadoso sobre a pre-
senga ou a auséncia de cefaleia deve ser obtido e, caso seja
identificada cefaleia durante as crises, um diagnostico de 1.1
Migranea sem aura deve ser considerado.

As criangas podem achar dificil distinguir anorexia de
nausea. A palidez ¢ frequentemente acompanhada por olhei-
ras. Em alguns pacientes, o rubor ¢ o fendmeno vasomotor
predominante.

A maioria das criangas com migranea abdominal desen-
volvera cefaleia migranosa ao longo da vida.

1.6.2 Vertigem paroxistica benigna

Descrigdo: E um transtorno caracterizado por crises breves recor-
rentes de vertigem, que ocorrem sem aviso e desaparecem espon-
taneamente, em criangas saudaveis sob os demais aspectos.

Critérios diagnosticos:

A. Ao menos cinco crises preenchendo os critérios B e C

B. Vertigem' ocorrendo sem aviso, com intensidade
maxima no seu inicio e desaparecendo espontanea-
mente ap6s minutos a horas, sem perda da consciéncia

C. Ao menos um dos seguintes sintomas ou sinais

associados:

1. nistagmo
2. ataxia

3. vOmito

4. palidez

5. medo

D. Exame neuroldgico e fungdes audiométricas e vestibu-
lares normais entre as crises
E. Nio atribuida a outro transtorno.?

Notas:

1. Criangas pequenas com vertigem podem ndo ser capazes
de descrever os sintomas vertiginosos. Nessas criangas, a
observagdo de periodos episddicos de desequilibrio, feita
pelos pais, pode ser interpretada como vertigem.

2. Em particular, os tumores da fossa posterior, as crises
epilépticas e os transtornos vestibulares foram excluidos.

Comentarios: A relagdo entre 1.6.2 Vertigem paroxistica
benigna e A1.6.6 Migranea vestibular (ver Apéndice) pre-
cisa ser mais estudada.
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1.6.3 Torcicolo paroxistico benigno

Descrigdo: Episodios recorrentes de inclinagdo da cabeca para
um lado, talvez com leve rotagdo, que remite espontanca-
mente. Essa condi¢do ocorre em bebés ¢ criangas pequenas,
com inicio no primeiro ano.

Critérios diagnosticos:

A. Crises recorrentes' em uma crianga pequena, preen-
chendo os critérios B ¢ C

B. Inclinacdo da cabega para qualquer lado, com ou sem
rotagdo leve, remitindo espontaneamente apds minutos

a dias
C. Ao menos um dos cinco seguintes sintomas ou sinais
associados:
1. palidez
2. irritabilidade
3. mal-estar
4. vOmito
5. ataxia?

D. Exame neuroldégico normal entres as crises
E. Nio atribuida a outro transtorno.

Notas:

1. As crises tendem a recorrer mensalmente.

2. A ataxia € mais provavel nas criancas mais velhas dentro
da faixa etaria afetada.

3. O diagnéstico diferencial inclui refluxo gastroesofagico,
distonia torcional idiopatica e crise parcial complexa,
mas atengdo especial deve ser dada a fossa posterior ¢ a
jungdo craniocervical, onde lesdes congénitas ou adqui-
ridas podem produzir torcicolo.

Comentarios: A cabeca da crianga pode ser reconduzida a
posicdo neutra durante as crises: pode-se encontrar alguma
resisténcia que, no entanto, ¢ superavel.

Essas observagdes precisam de validagdo adicional por
meio de diarios dos pacientes, entrevistas estruturadas e
coleta de dados longitudinais.

O 1.6.3 Torcicolo paroxistico benigno pode evoluir para
1.6.2 Vertigem paroxistica benigna ou 1.2 Migrdnea com
aura (particularmente 1.2.2 Migrdanea com aura do tronco
cerebral), ou cessar sem mais sintomas.

Bibliografia

1. Migrdnea em geral

Arruda MA, Guidetti V, Galli F, et al. Primary headaches in
childhood — a population-based study. Cephalalgia 2010; 30:
1056-1064.

Diener HC and Silberstein SD. Medication overuse headache. In:
Olesen J, Goadsby PJ, Ramadan NM, et al. (eds) The head-
aches, 3rd edition. Philadelphia: Lippincott Williams &
Wilkins, 2006, pp.971-979.

GBD 2015 Disease and Injury Incidence and Prevalence Collab-
orators. Global, regional, and national incidence, prevalence,
and years lived with disability for 310 diseases and injuries,
1990-2015: a systematic analysis for the Global Burden of Dis-
ease Study 2015. Lancet 2016; 388: 1545-1602.

Gelfand AA, Fullerton HJ and Goadsby PJ. Child neurology:
migraine with aura in children. Neurology 2010; 75(5): e16—¢19.

Goadsby PJ. Migraine pathophysiology. Headache 2005; 45(Suppl
1): S14-S24.

Goadsby PJ. Recent advances in the diagnosis and management of
migraine. BMJ 2006; 332: 25-29.

Katsarava Z, Manack A, Yoon MS, et al. Chronic migraine: classifi-
cation and comparisons. Cephalalgia 2011; 31: 520-529.

Lipton RB, Bigal ME, Steiner TJ, et al. Classification of primary
headaches. Neurology 2004; 63: 427-435.

Martelletti P, Haimanot RT, Lainez MJ, et al. The Global Campaign
(GC) to Reduce the Burden of Headache Worldwide. The Inter-
national Team for Specialist Education (ITSE). J Headache
Pain 2005; 6: 261-263.

Silberstein SD. Migraine. Lancet 2004; 363: 381-391.

Vetvik KG, Macgregor EA, Lundqvist C, et al. Prevalence of men-
strual migraine: a populationbased study. Cephalalgia 2014;
34:280-288.

Vetvik KG, Benth JS, MacGregor EA, et al. Menstrual versus
non-menstrual attacks of migraine without aura in women with and
without menstrual migraine. Cephalalgia 2015; 35: 1261-1268.

Vos T, Flaxman AD, Naghavi M, et al. Years lived with disability
(YLD) for 1160 sequelae of 289 diseases and injuries 1990—
2010: a systematic analysis for the global burden of disease
study 2010. Lancet 2012; 380: 2163-2196.

1.2 Migrdnea com aura

Cao Y, Welch KM, Aurora S, et al. Functional MRIBOLD of visu-
ally triggered headache in patients with migraine. Arch Neurol
1999; 56: 548-554.

Charles A and Brennan K. Cortical spreading depression — new
insights and persistent questions. Cephalalgia 2009; 29:
1115-1124.

Cologno D, Torelli P and Manzoni GC. Migraine with aura: a
review of 81 patients at 10-20 years’ followup. Cephalalgia
1998; 18: 690—-696.

Cutrer FM, Sorensen AG, Weisskoff RM, et al. Perfusion-weighted
imaging defects during spontaneous migrainous aura. Ann Neu-
rol 1998; 43: 25-31.

Eriksen MK, Thomsen LL, Andersen I, et al. Clinical characteris-
tics of 362 patients with familial migraine with aura. Cephalal-
gia 2004; 24: 564-575.

Eriksen MK, Thomsen LL and Olesen J. The Visual Aura Rating
Scale (VARS) for migraine aura diagnosis. Cephalalgia 2005;
25:801-810.

Giffin NJ, Lipton RB, Silberstein SD, et al. he migraine postdrome:
an electronic diary study. Neurology 2016; 87: 309-313.

Hadjikhani N, Sanchez del Rio M, Wu O, et al. Mechanisms of
migraine aura revealed by functional MRI in human visual cor-
tex. PNAS 2001; 98: 4687-4692.

33



CLASSIFICACAO INTERNACIONAL DAS CEFALEIAS - 32 EDICAO

Hansen JM, Lipton R, Dodick D, et al. Migraine headache is pres-
ent in the aura phase — a prospective study. Neurology 2012;
79: 2044-2049.

Jensen K, Tfelt-Hansen P, Lauritzen M, et al. Classic migraine. A
prospective recording of symptoms. Acta Neurol Scand 1986;
73:359-362.

Kallela M, Wessman M, Farkkila M, et al. Clinical characteristics
of migraine in a population-based twin sample: similarities and
differences between migraine with and without aura. Cephalal-
gia 1999; 19: 151-158.

Kelman L. The premonitory symptoms (prodrome): a tertiary care study
of 893 migraineurs. Headache 2004; 44: 865-872.

Lauritzen M. Pathophysiology of the migraine aura. The spreading
depression theory. Brain 1994; 117(Pt 1): 199-210.

Leao AAP. Spreading depression of activity in the cerebral cortex.
J Neurophysiol 1944; 7: 359-390.

Lebedeva ER, Gurary NM, Gilev DV, et al. Prospective testing
of ICHD-3 beta diagnostic criteria for migraine with aura and
migraine with typical aura in patients with transient ischemic
attacks. Cephalalgia. Epub ahead of print 1 January 2017. DOI:
10.1177/0333102417702121.

Li D, Christensen AF and Olesen J. Field-testing of the ICHD-3
beta/proposed ICD-11 diagnostic criteria for migraine with
aura. Cephalalgia 2015; 35: 748-756.

Olesen J, Friberg L, Olsen TS, et al. Timing and topography of cere-
bral blood flow, aura, and headache during migraine attacks.
Ann Neurol 1990; 28: 791-798.

Queiroz LP, Friedman DI, Rapoport AM, et al. Characteristics of
migraine visual aura in Southern Brazil and Northern USA.
Cephalalgia 2011; 31: 1652—1658.

Rasmussen BK and Olesen J. Migraine with aura and migraine
without aura: an epidemiological study. Cephalalgia 1992; 12:
221-228 (discussion 186).

Salhofer-Polanyi S, Frantal S, Brannath W, et al. Prospective anal-
ysis of factors related to migraine aura — The PAMINA Study.
Headache 2012; 52: 1236-1245.

Schoonman GG, Evers DJ, Terwindt GM, et al. The prevalence of
premonitory symptoms in migraine: a questionnaire study in
461 patients. Cephalalgia 2006; 26: 1209-1213.

Ulrich V, Gervil M, Kyvik KO, et al. Evidence of a genetic factor in
migraine with aura: A population-based Danish twin study. Ann
Neurol 1999;45: 242-246.

1.2.1 Migrdnea com aura tipica

Eriksen MK, Thomsen LL and Olesen J. Implications of clinical
subtypes of migraine with aura. Headache 2006; 46: 286-297.

Hansen JM, Goadsby PJ and Charles AC. Variability of clinical fea-
tures in attacks of migraine with aura. Cephalalgia 2016; 36:
216-224.

Matharu MJ and Goadsby PJ. Post-traumatic chronic paroxysmal
hemicrania (CPH) with aura. Neurology 2001; 56: 273-275.
Morrison DP. Abnormal perceptual experiences in migraine. Ceph-

alalgia 1990; 10: 273-277.
Silberstein SD, Niknam R, Rozen TD, et al. Cluster headache with
aura. Neurology 2000; 54: 219-221.

34

Viana M, Linde M, Sances G, et al. Migraine aura symptoms: dura-
tion, succession and temporal relationship to headache. Cepha-
lalgia 2016; 36: 413-421.

Wijman CA, Wolf PA, Kase CS, et al. Migrainous visual accompa-
niments are not rare in late life: the Framingham Study. Stroke
1998; 29: 1539-1543.

12.2 Migrdnea com aura do tronco cerebral

Ambrosini A, D’Onofrio M, Grieco GS, et al. Familial basilar
migraine associated with a new mutation in the ATP1A2 gene.
Neurology 2005; 65: 1826—1828.

Bickerstaff ER. Basilar artery migraine. Lancet 1961; i: 15-17.

Caplan LR. Migraine and vertebrobasilar ischemia. Neurology
1991; 41: 55-61.

Eriksen MK, Thomsen LL and Olesen J. Implications of clinical
subtypes of migraine with aura. Headache 2006; 46: 286-297.

Kirchmann M, Thomsen LL and Olesen J. Basilar-type migraine:
clinical, epidemiologic, and genetic features. Neurology 2006;
66: 880—886.

Lempert T, Neuhauser H and Daroff RB. Vertigo as a symptom of
migraine. Ann NY Acad Sci 2009; 1164: 242-251.

Li D, Christensen AF and Olesen J. Field-testing of the ICHD-3
beta/proposed ICD-11 diagnostic criteria for migraine with
aura. Cephalalgia 2015; 35: 748-756.

Sturzenegger MH and Meienberg O. Basilar artery migraine: a fol-
low-up study of 82 cases. Headache 1985; 25: 408—415.

Swanson JW and Vick NA. Basilar artery migraine 12 patients,
with an attack recorded electroencephalographically. Neurol-
ogy 1978; 28: 782-786.

Thomsen LL, Eriksen MK, Roemer SF, et al. A population-based
study of familial hemiplegic migraine suggests revised diag-
nostic criteria. Brain 2002; 125: 1379-1391.

Thomsen LL, Ostergaard E, Olesen J, et al. Evidence for a separate
type of migraine with aura: sporadic hemiplegic migraine. Neu-
rology 2003; 60: 595-601.

1.2.3 Migrdnea hemiplégica

Ambrosini A, D’Onofrio M, Grieco GS, et al. Familial basilar
migraine associated with a new mutation in the ATP1A2 gene.
Neurology 2005; 65: 1826—1828.

De Fusco M, Marconi R, Silvestri L, et al. Haploinsufficiency of
ATP1A2 encoding the Nap/Kp pump a2 subunit associated
with familial hemiplegic migraine type 2. Nat Genet 2003; 33:
192-196.

De Vries B, Frants RR, Ferrari M, et al. Molecular genetics of
migraine. Hum Genet 2009; 126: 115-132.

Dichgans M, Freilinger T, Eckstein G, et al. Mutation in the neuro-
nal voltage-gated sodium channel SCN1A in familial hemiple-
gic migraine. Lancet 2005; 366: 371-377.

Dreier JP, Jurkat-Rott K, Petzold GC, et al. Opening of the blood—
brain barrier preceding cortical edema in a severe attack of
FHM type II. Neurology 2005; 64: 2145-2147.

Eriksen MK, Thomsen LL and Olesen J. Implications of clinical
subtypes of migraine with aura. Headache 2006; 46: 286-297.

Hansen JM, Schytz HW, Larsen VA, et al. Hemiplegic migraine



TRADUCAO DA SOCIEDADE BRASILEIRA DE CEFALEIA

aura begins with cerebral hypoperfusion: imaging in the acute
phase. Headache 2011; 51: 1289-1296.

Hansen JM, Thomsen LL, Olesen J, et al. Coexisting typical
migraine in familial hemiplegic migraine. Neurology 2010; 74:
594-600.

lizuka T, Takahashi Y, Sato M, et al. Neurovascular changes in
prolonged migraine aura in FHM with a novel ATP1A2 gene
mutation. J Neurol Neurosurg Psychiatry 2012; 83: 205-212.

Jurkat-Rott K, Freilinger T, Dreier JP, et al. Variability of familial
hemiplegic migraine with novel A1A2 Nap/Kp-ATPase vari-
ants. Neurology 2004; 62: 1857—-1861.

Kirchmann M, Thomsen LL and Olesen J. Basilar-type migraine:
clinical, epidemiologic, and genetic features. Neurology 2006;
66: 880-886.

Leo L, Gherardini L, Barone V, et al. Increased susceptibility to
cortical spreading depression in the mouse model of familial
hemiplegic migraine type 2. PloS Genet 2011; 7: ¢1002129.

Thomsen LL, Eriksen MK, Roemer SF, et al. A population-based
study of familial hemiplegic migraine suggests revised diag-
nostic criteria. Brain 2002; 125: 1379-1391.

Thomsen LL, Kirchmann M, Bjornsson A, et al. The genetic spec-
trum of a population-based sample of familial hemiplegic
migraine. Brain 2007; 130: 346-356.

Thomsen LL, Ostergaard E, Olesen J, et al. Evidence for a separate
type of migraine with aura: sporadic hemiplegic migraine. Neu-
rology 2003; 60: 595-601.

Vanmolkot KRJ, Kors EE, Turk U, et al. Two de novo mutations in
the Na,K-ATPase gene ATP1A2 associated with pure familial
hemiplegic migraine. Eur J Hum Genet 2006; 14: 555-560.

1.2.4 Migrdnea retiniana

Carroll D. Retinal migraine. Headache 1970; 10: 9—13.

Chronicle EP and Mulleners WM. Visual system dysfunction in
migraine: a review of clinical and psychophysical findings.
Cephalalgia 1996; 16: 525-535.

Grosberg BM, Solomon S, Friedman DI, et al. Retinal migraine
reappraised. Cephalalgia 2006; 26: 1275-1286.

Hedges TR. Isolated ophthalmic migraine in the differential diag-
nosis of cerebro-ocular ischemia. Stroke 1976; 7: 379-381.
Hill DL, Daroff RB, Ducros A, et al. Most cases labeled as “‘retinal

migraine” are not migraine. J Neuroophthalmol 2007; 27: 3-8.

Martin TJ and Corbett JJ. Disorders of the eye. In: Silberstein
SD, Lipton RB and Dalessio DJ (eds) Wolff's headache and
other head pain. New York: Oxford University Press, 2001,
pp.459-474.

Troost T and Zagami AS. Ophthalmoplegic migraine and retinal
migraine. In: Olesen J, Tfelt-Hansen P and Welch KMA (eds)
The headaches, 2nd edition. Philadelphia: Lippincott Williams
& Wilkins, 2000, pp.511-516.

1.3 Migrdnea crénica

Aurora SK. Is chronic migraine one end of a spectrum of migraine
or a separate entity? Cephalalgia 2009; 29: 597-605.

Bigal ME and Lipton RB. Concepts and mechanisms of migraine
chronification. Headache 2008; 48: 7-15.

Bigal M, Rapoport A, Sheftell F, et al. The International Classi-
fication of Headache Disorders revised criteria for chronic
migraine — field testing in a headache specialty clinic. Cepha-
lalgia 2007; 27: 230-234.

Bigal ME, Serrano D, Reed M, et al. Chronic migraine in the popu-
lation: burden, diagnosis, and satisfaction with treatment. Neu-
rology 2008; 71: 559-566.

Bigal ME, Sheftell FD, Rapoprt AM, et al. Chronic daily headache
in a tertiary care population: correlation between the Interna-
tional Headache Society diagnostic criteria and proposed revi-
sions of criteria for chronic daily headache. Cephalalgia 2002;
22:432-438.

Bloudek LM, Stokes M, Buse DC, et al. Cost of healthcare for
patients with migraine in five European countries: results from
the International Burden of Migraine Study (IBMS). J Head-
ache Pain 2012; 13: 361-378.

Buse DC, Manack AN, Fanning KM, et al. Chronic migraine prev-
alence, disability, and sociodemographic factors. Results from
the American Migraine Prevalence and Prevention Study.
Headache 2012; 52: 1456-1470.

Buse D, Manack A, Serrano D, et al. Headache impact of chronic
and episodic migraine: results from the American Migraine
Prevalence and Prevention study. Headache 2012; 52: 3—17.

Diamond S. A view of chronic daily headache. Headache Q 2000;
11: 177.

Diener HC, Dodick DW, Goadsby PJ, et al. Chronic migraine —
classification, characteristics and treatment. Nat Rev Neurol
2012; 8: 162—-171.

Goadsby PJ and Hargreaves R. Refractory migraine and chronic
migraine: pathophysiological mechanisms. Headache 2008;
48: 799-804.

Katsarava Z, Manack A, Yoon MS, et al. Chronic migraine: classifi-
cation and comparisons. Cephalalgia 2011; 31: 520-529.

Manzoni GC, Bonavita V, Bussone G, et al.; ANIRCEF (Associazi-
one Neurologica Italiana Ricerca Cefalee). Chronic migraine
classification: current knowledge and future perspectives. J
Headache Pain 2001; 12: 585-592.

Mathew NT, Stubits E and Nigam MP. Transformed or evolutive
migraine. Headache 1987; 27: 102-106.

Natoli JL, Manack A, Dean B, et al. Global prevalence of chronic
migraine: a systematic review. Cephalalgia 2010; 30: 599—-609.

Scher Al, Stewart WF, Liberman J, et al. Prevalence of frequent
headache in a population sample. Headache 1998; 38: 497-506.

Scher Al, Stewart WEF, Ricci JA, et al. Factors associated with the
onset and remission of chronic daily headache in a popula-
tion-based study. Pain 2003; 106: 81-89.

Silberstein SD, Lipton RB and Sliwinski M. Classification of daily
and near-daily headaches: field trial of revised IHS criteria.
Neurology 1996; 47: 871-875.

Silberstein SD, Lipton RB, Solomon S, et al. Classification of daily
and near-daily headaches: proposed revisions to the IHS crite-
ria. Headache 1994; 34: 1-7.

Stewart WF, Scher Al and Lipton RB. Stressful life events and risk of
chronic daily headache: results from the frequent headache epi-
demiology study. Cephalalgia2001;21:279. Abstractno: OR32.

35



CLASSIFICACAO INTERNACIONAL DAS CEFALEIAS - 32 EDICAO

Yalin OO , Uluduz D, Ozge A, et al. Phenotypic features of chronic
migraine. J Headache Pain 2016; 17: 26.

Zeeberg P, Olesen J and Jensen R. Probable medication-overuse
headache: the effect of a 2-month drugfree period. Neurology
2006; 66: 1894—1898.

Zeeberg P, Olesen J and Jensen R. Medication overuse head-
ache and chronic migraine in a specialized headache centre:
field-testing proposed new appendix criteria. Cephalalgia
2009; 29: 214-220.

1.4.1 Estado migranoso

Akhtar ND, Murray MA and Rothner AD. Status migrainosus in
children and adolescents. Semin Pediatr Neurol 2001; 8: 27-33.

Beltramone M and Donnet A. Status migrainosus and migraine aura
status in a French tertiary-care center: An 11-year retrospective
analysis. Cephalalgia 2014; 34: 633—-637.

Couch JR and Diamond S. Status migrainosus. Causative and ther-
apeutic aspects. Headache 1983; 23: 94-101.

Cure J and Rothrock J. Prolonged status migrainosus complicated
by cerebellar infarction. Headache 2007; 47: 1091-1092.

Gentile S, Rainero I, Daniele D, et al. Reversible MRI abnormali-
ties in a patient with recurrent status migrainosus. Cephalalgia
2009; 29: 687-690.

Lanfranconi S, Corti S, Bersano A, et al. Aphasic and visual aura
with increased vasogenic leakage: an atypical migrainosus sta-
tus. J Neurol Sci 2009; 285: 227-229.

Perucca P, Terzaghi M and Manni R. Status epilepticus migraino-
sus: clinical, electrophysiologic, and imaging characteristics.
Neurology 2010; 75: 373-374.

Raskin NH. Treatment of status migrainosus: the American experi-
ence. Headache 1990; 30(Suppl 2): 550-553.

1.4.2 Aura persistente sem infarto

Ambrosini A, de Noordhout AM and Schoenen J. Neuromuscular
transmission in migraine patients with prolonged aura. Acta
Neurol Belg 2001; 101: 166—170.

Bento MS and Esperanca P. Migraine with prolonged aura. Head-
ache 2000; 40: 52-53.

Chen WT, Fuh JL, Lu SR, et al. Persistent migrainous visual phe-
nomena might be responsive to lamotrigine. Headache 2001;
41: 823-825.

Chen WT, Lin YY, Fuh JL, et al. Sustained visual cortex hyperex-
citability in migraine with persistent visual aura. Brain 2011;
134(Pt 8): 2387-2395.

Evans RW and Lay CL. A persistent migraine aura. Headache
2000; 40: 696—698.

Haan J, Sluis P, Sluis IH, et al. Acetazolamide treatment for
migraine aura status. Neurology 2000; 55: 1588—-1589.

Haas DC. Prolonged migraine aura status. 4nn Neurol 1982; 11:
197-199.

Lebedeva ER, Gurary NM, Gilev DV, et al. Prospective testing
of ICHD-3 beta diagnostic criteria for migraine with aura and
migraine with typical aura in patients with transient ischemic
attacks. Cephalalgia. Epub ahead of print 1 January 2017. DOI:
10.1177/0333102417702121.

36

Liu GT, Schatz NJ, Galetta SK, et al. Persistent positive visual phe-
nomena in migraine. Neurology 1995; 45: 664—668.

Luda E, Bo E, Sicuro L, et al. Sustained visual aura: a totally new
variation of migraine. Headache 1991; 31: 582-583.

Relja G, Granato A, Ukmar M, et al. Persistent aura without infarction:
decription of the first case studied with both brain SPECT and per-
fusion MRI. Cephalalgia 2005; 25: 56-59.

Rothrock JF. Successful treatment of persistent migraine aura with
divalproex sodium. Neurology 1997; 48: 261-262.

San-Juan OD and Zermeiio PF. Migraine with persistent aura in
a Mexican patient: case report and review of the literature.
Cephalalgia 2007; 27: 456—460.

Smith M, Cros D and Sheen V. Hyperperfusion with vasogenic
leakage by fMRI in migraine with prolonged aura. Neurology
2002; 58: 1308-1310.

Wang YF, Fuh JL, Chen WT, et al. The visual aura rating scale as an
outcome predictor for persistent visual aura without infarction.
Cephalalgia 2008; 28: 1298-1304.

1.4.3 Infarto migranoso

Bono G, Minonzio G, Mauri M, et al. Complications of migraine:
migrainous infarction. Clin Exp Hypertens 2006; 28: 233-242.

Bousser MG, Conard J, Kittner S, et al. Recommendations on the
risk of ischemic stroke associated with use of combined oral
contraceptives and hormone replacement therapy in women
with migraine. The International Headache Society Task Force
on Combined Oral Contraceptives & Hormone Replacement
Therapy. Cephalalgia 2000; 20: 155-156.

Chang CL, Donaghy M and Poulter N. Migraine and stroke in young
women: case—control study. The World Health Organization
Collaborative Study of Cardiovascular Disease and Steroid Hor-
mone Contraception. BMJ 1999; 318: 13-18.

Connor CCR. Complicated migraine. A study of permanent neuro-
logical and visual defects. Lancet 1962; ii: 1072—-1075.

Laurell K, Artto V, Bendtsen L, et al. Migrainous infarction: a Nor-
dic multicenter study. Eur J Neurol 2011; 18: 1220-1226.

MacGregor EA and Guillebaud J. Combined oral contraceptives,
migraine and ischemic stroke. Clinical and Scientific Commit-
tee of the Faculty of Family Planning and Reproductive Health
Care and the Family Planning Association. Br J Fam Plann
1998; 24: 55-60.

Olesen J, Friberg L, Olsen TS, et al. Ischaemia-induced (symp-
tomatic) migraine attacks may be more frequent than migraine
induced ischemic insults. Brain 1993; 116: 187-202.

Rothrock JF, Walicke P, Swenson MR, et al. Migrainous stroke.
Arch Neurol 1988; 45: 63—-67.

Schulz UG, Blamire AM, Davies P, et al. Normal cortical energy
metabolism in migrainous stroke: A 31P-MR spectroscopy
study. Stroke 2009; 40: 3740-3744.

Tietjen GE. The relationship of migraine and stroke. Neuroepidemi-
ology 2000; 19: 13-19.

Tzourio C, Kittner SJ, Bousser MG, et al. Migraine and stroke in
young women. Cephalalgia 2000; 20: 190-199.

Vollbracht S, Robbins MS and Kister I. Classification challenge in
migrainous infarction. Headache 2014; 54: 170-171.



TRADUCAO DA SOCIEDADE BRASILEIRA DE CEFALEIA

Wolf ME, Szabo K, Griebe M, et al. Clinical and MRI charac-
teristics of acute migrainous infarction. Neurology 2011; 76:
1911-1917.

1.4.4 Crise epiléptica desencadeada por aura migranosa

Belcastro V, Striano P, Kasteleijn-Nolst Trenité DG, et al. Migra-
lepsy, hemicrania epileptica, postictal headache and “ictal epi-
leptic headache”: a proposal for terminology and classification
revision. J Headache Pain 2011; 12: 289-294.

Davies PT and Panayiotopoulos CP. Migraine triggered seizures
and epilepsy triggered headache and migraine attacks: a need
for re-assessment. J Headache Pain 2011; 12: 287-288.

Friedenberg S and Dodick DW. Migraine-associated seizure: a case
of reversible MRI abnormalities and persistent nondominant
hemisphere syndrome. Headache 2000; 40: 487—490.

Maggioni F, Mampreso E, Ruffatti S, et al. Migralepsy: is the cur-
rent definion too narrow? Headache 2008; 48: 1129-1132.

Marks DA and Ehrenberg BL. Migraine-related seizures in adults
with epilepsy, with EEG correlation. Neurology 1993; 43:
2476-2483.

Merlino G, Valente MR, D’Anna S, et al. Seizures with prolonged
EEG abnormalities during an attack of migraine without aura.
Headache 2007; 47: 919-922.

Parisi P and Kasteleijn-Nolst Trenit¢ DGA. “Migralepsy”: a call
for revision of the definition. Epilepsia 2010; 51: 932-933.
Rogawski MA. Common pathophysiologic mechanisms in migraine

and epilepsy. Arch Neurol 2008; 65: 709-714.

Sances G, Guaschino E, Perucca P, et al. Migralepsy: a call for revi-
sion of the definition. Epilepsia 2009; 50: 2487-2496.

Ter Berg HW. Migraine-associated seizure: a case of reversible
MRI abnormalities and persistent nondominant hemisphere
syndrome. Headache 2001; 41: 326-328.

Velioglu SK and Ozmenoglu M. Migraine-related seizures in an
epileptic population. Cephalalgia 1999; 19: 797-801.

Verrotti A, Coppola G, Di Fonzo A, et al. Should “migralepsy” be
considered an obsolete concept? A multicenter retrospective
clinical/EEG study and review of the literature. Epilepsy Behav
2011; 21: 52-59.

1.5 Provdvel migrdnea

Granella F, Alessandro RD, Manzoni GC, et al. International Head-
ache Society classification: interobserver reliability in the diag-
nosis of primary headaches. Cephalalgia 1994; 14: 16-20.

Rains JC, Penzien DB, Lipchik GL, et al. Diagnosis of migraine:
empirical analysis of a large clinical sample of atypical
migraine (IHS 1.7) patients and proposed revision of the IHS
criteria. Cephalalgia 2001, 21: 584-595.

Rasmussen BK, Jensen R and Olesen J. A populationbased analysis
of the diagnostic criteria of the International Headache Society.
Cephalalgia 1991; 11: 129-134.

Russell MB and Olesen J. Migrainous disorder and its relation to
migraine without aura and migraine with aura. A genetic epide-
miological study. Cephalalgia 1996; 16: 431-435.

1.6.1 Distiirbio gastrointestinal recorrente

Abu-Arafeh I and Russel G. Prevalence and clinical features of
abdominal migraine compared with those of migraine head-
ache. Arch Dis Child 1995; 72: 413—417.

Al-Twaijri WA and Shevell MI. Pediatric migraine equivalents:
occurrence and clinical features in practice. Pediatr Neurol
2002; 26: 365-368.

Dignan F, Abu-Arafeh I and Russell G. The prognosis of childhood
abdominal migraine. Arch Dis Child 2001; 84: 415—418.

Drossman DA and Dumitrascu DL. Rome III: new standard for
functional gastrointestinal disorders. J Gastrointestin Liver Dis
2006; 15: 237-241.

Farquar HA. Abdominal migraine in children. BMJ 1956; i:
1082-1085.

Fleisher DR. Cyclic vomiting syndrome and migraine. J Pediatr
1999; 134: 533-535.

Haan J, Kors EE and Ferrari MD. Familial cyclic vomiting syn-
drome. Cephalalgia 2002; 22: 552-554.

Li BU. Cyclic vomiting syndrome: age-old syndrome and new
insights. Semin Pediatr Neurol 2001; 8: 13-21.

Li BUK, Lefevre F, Chelimsky GG, et al. North American Society
for Pediatric Gastroenterlogy, Hepatology, and Nutrition con-
sensus statement on the diagnosis and management of cyclic
vomiting syndrome. J Pediatr Gastroenterol Nutr 2008; 47:
379-393.

Rashed H, Abell TL, Familoni BO, et al. Autonomic function in
cyclic vomiting syndrome and classic migraine. Dig Dis Sci
1999; 44(Suppl 8): 74S-78S.

Russell G, Abu-Arafeh I and Symon DN. Abdominal migraine:
evidence for existence and treatment options. Paediatr Drugs
2002; 4: 1-8.

Thiessen PN. Recurrent abdominal pain. Pediatr Rev 2002; 23:
39-46.

Welch KM. Scientific basis of migraine: speculation on the rela-
tionship to cyclic vomiting. Dig Dis Sci 1999; 44(Suppl 8):
26S-30S.

1.6.2 Vertigem paroxistica benigna

Drigo P, Carli G and Laverda AM. Benign paroxysmal vertigo of
childhood. Brain Dey 2001; 23: 38-41.

Dunn DW and Snyder CH. Benign paroxysmal vertigo of child-
hood. Am J Dis Child 1976; 130: 1099—1100.

Fenichel GM. Migraine as a cause of benign paroxysmal vertigo of
childhood. J Pediatr 1967; 71: 114-115.

1.6.3 Torcicolo paroxistico benigno

Drigo P, Carli G and Laverda AM. Benign paroxysmal torticollis of
infancy. Brain Dev 2000; 22: 169-172.

Giffin NJ, Benton S and Goadsby PJ. Benign paroxysmal torticollis
of infancy: four new cases and linkage to CACNA 1A mutation.
Dev Med Child Neurol 2002; 44: 490-493.

Rosman NP, Douglass LM, Sharif UM, et al. The neurology of
benign paroxysmal torticollis of infancy: report of 10 new cases
and review of the literature. J Child Neurol 2009; 24: 155-160.

37



CLASSIFICACAO INTERNACIONAL DAS CEFALEIAS - 32 EDICAO

2. Cefaleia do tipo tensdo (CTT)

2.1 Cefaleia do tipo tensdo episddica infrequente
2.1.1 Cefaleia do tipo tensdo episddica infrequente associada a
dolorimento pericraniano
2.1.2 Cefaleia do tipo tensdo episddica infrequente ndo associada
a dolorimento pericraniano
2.2 Cefaleia do tipo tensdo episddica frequente
2.2.1 Cefaleia do tipo tens@o episddica frequente associada a
dolorimento pericraniano
2.2.2 Cefaleia do tipo tensdo episodica frequente ndo associada a
dolorimento pericraniano
2.3 Cefaleia do tipo tensdo cronica
2.3.1 Cefaleia do tipo tensdo cronica associada a dolorimento
pericraniano
2.3.2 Cefaleia do tipo tensdo cronica nao associada a dolorimento
pericraniano
2.4 Provavel cefaleia do tipo tensdo
2.4.1 Provavel cefaleia do tipo tensdo episodica infrequente
2.4.2 Provavel cefaleia do tipo tensdo episodica frequente
2.4.3 Provavel cefaleia do tipo tensdo cronica

Termos previamente utilizados: Cefaleia de tensdo; cefaleia da
contragdo muscular; cefaleia psicomiogénica; cefaleia do
estresse; cefaleia comum; cefaleia essencial; cefaleia idiopa-
tica; cefaleia psicogénica.

Codificada em outro local: Cefaleia do tipo tensdo-simile
atribuida a outro transtorno € codificada para aquele
transtorno.

Comentdrio geral

Cefaleia primaria, secundaria ou ambas? Trés regras aplicam-se
a cefaleia do tipo tenséo, de acordo com as circunstancias:

1. Quando uma nova cefaleia com caracteristicas de cefa-
leia do tipo tensdo ocorre pela primeira vez em estreita
relagdo temporal com outro transtorno que é reconhecido
como uma causa de cefaleia, ou preenche outros critérios
de causalidade para aquele transtorno, a nova cefaleia é
classificada como uma cefaleia secundaria atribuida a
esse transtorno causador.

2. Quando uma cefaleia do tipo tensdo pré-existente torna-
-se cronica em estreita relagdo temporal com um desses
transtornos causadores de cefaleia, tanto o diagndstico
inicial de cefaleia do tipo tensdo como o diagndstico
secundario devem ser dados.

3. Quando uma cefaleia do tipo tensdo pré-existente torna-
-se significativamente pior (habitualmente significando
um aumento de duas vezes ou mais na frequéncia e/ou
gravidade) em estreita relagdo temporal com um desses
transtornos causais, tanto o diagnoéstico inicial de cefaleia
do tipo tensdo como o diagnostico secundario devem ser
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dados, contanto que haja evidéncia de boa qualidade de
que esse transtorno pode causar cefaleia.

No caso da cefaleia do tipo tensdo cronica associada ao
uso excessivo de medicamentos, frequentemente ¢ dificil
estabelecer uma estreita relagdo temporal. Portanto, ambos
os diagnosticos, 2.3 Cefaleia do tipo tensdo crénica ¢ 8.2
Cefaleia por uso excessivo de medicamentos (MOH/CEM)
devem ser dados em todos os casos desse tipo.

Introducado

A 2. Cefaleia do tipo tensdo (CTT) ¢ muito comum, com
uma prevaléncia vitalicia na populagdo geral variando entre
30% e 78% em diferentes estudos e tendo um alto impacto
socioecondmico.

Embora ela tenha sido previamente considerada como
primariamente psicogénica, varios estudos, desde a publica-
¢do da ICHD-I, sugerem fortemente uma base neurobiolo-
gica ao menos para os subtipos mais graves da 2. Cefaleia do
tipo tensdo (CTT).

A divisdo de 2. Cefaleia do tipo tensdo (CTT) nos tipos
episodico e cronico, introduzida na ICHD-I, provou-se
extremamente util. Na ICHD-II, a forma episodica foi subdi-
vidida em um tipo infrequente, com menos de uma crise de
cefaleia por més e em um tipo frequente. A 2.2 Cefaleia do
tipo tensdo episodica frequente pode ser associada com inca-
pacidade consideravel e, algumas vezes, requer tratamento
com medicamentos caros. Em contraste, a 2.1 Cefaleia do
tipo tensdo episodica infrequente, que ocorre praticamente
em toda a populagdo, geralmente tem um impacto muito
pequeno no individuo e, na maioria das situagdes, ndo requer
atengdo médica. A distingdo entre 2.1 Cefaleia do tipo tensdo
episodica infrequente e 2.2 Cefaleia do tipo tensdo episodica
frequente separa, portanto, os individuos que tipicamente nédo
necessitam de atendimento médico e evita categorizar quase
toda a populacdo como portadores de uma cefaleia signifi-
cativa, porém ainda assim permitindo que as suas cefaleias
sejam classificadas. A 2.3 Cefaleia do tipo tensdo cronica é
uma doenga grave, que acarreta um grande declinio na qua-
lidade de vida e alto grau de incapacidade.

Os mecanismos exatos da 2. Cefaleia do tipo tensdo
(CTT) ndo sdo conhecidos. Mecanismos periféricos de dor
mais provavelmente desempenham um papel na 2.1 Cefaleia
do tipo tensdo episodica infrequente ¢ na 2.2 Cefaleia do
tipo tensdo episodica frequente, a0 passo que mecanismos
centrais de dor desempenham um papel mais importante na
2.3 Cefaleia do tipo tensdo cronica. O dolorimento pericra-
niano aumentado é o achado anormal mais significativo nos
pacientes com qualquer tipo de 2. Cefaleia do tipo tensdo
(CTT): esta tipicamente presente interictalmente, exacerba-
-se durante a cefaleia propriamente dita ¢ aumenta com a
intensidade e a frequéncia das crises de cefaleia. O aumento
do dolorimento muito provavelmente ¢ de importancia pato-
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fisiologica. A ICHD-II diferenciou, portanto, os pacientes
com ¢ sem este transtorno dos musculos pericranianos, uma
subdivisdo mantida na ICHD-3 para estimular mais pesqui-
sas nesta area.

O dolorimento pericraniano ¢ facilmente detectado e
registrado por meio da palpagdo manual. Pequenos movi-
mentos rotatorios utilizando os dedos indicador e médio, e
pressdo firme (preferencialmente auxiliada pelo uso de um
palpdmetro), proporcionam escores de dolorimento local
de 0-3 para os musculos frontal, temporal, masseter, pteri-
goideo, esternocleidomastdideo, esplénio e trapézio. Estes
escores podem ser somados para se obter um escore de dolo-
rimento total para cada paciente. Essas medidas sdo um guia
util para o tratamento e adicionam valor e credibilidade as
explicagdes dadas ao paciente.

A dificuldade diagnodstica mais frequentemente encon-
trada entre as cefaleias primarias esta na discriminagdo entre
a 2. Cefaleia do tipo tensdo (CTT) e formas leves da 1.1
Migrdnea sem aura. 1sso ocorre sobretudo pelo fato de que
pacientes com cefaleias frequentes frequentemente sofrem
de ambos os transtornos. Foram sugeridos critérios diagnos-
ticos mais estritos para 2. Cefaleia do tipo tensdo (CTT), na
esperanga de excluir a migranea que fenotipicamente asse-
melha-se a cefaleia do tipo tensdo. Tais critérios foram pro-
postos no Apéndice da ICHD-II como A2. Cefaleia do tipo
tensdo. No entanto, o aumento na especificidade dos critérios
reduz a sua sensibilidade, resultando em grandes propor¢des
de pacientes cujas cefaleias podem ser classificadas somente
como 2.4 Provavel cefaleia do tipo tensdo ou 1.5 Provavel
migrdnea. Ainda na falta de evidéncias de que tal mudanga
seria benéfica, estes critérios diagndsticos mais estritos
permanecem no Apéndice, apenas para fins de pesquisa.
O Comité de Classificagdo recomenda comparagdes entre
pacientes diagnosticados de acordo com cada conjunto de
critérios, ndo apenas para a caracterizagdo das caracteristicas
clinicas como também para a investiga¢do dos mecanismos
patofisiologicos e da resposta aos tratamentos.

2.1 Cefaleia do tipo tensdo
episddica infrequente

Descrigdo: Episodios infrequentes de cefaleia tipicamente
bilateral, de qualidade em pressdo ou aperto e de intensidade
fraca a moderada, durando de minutos a dias. A dor néo piora
com a atividade fisica rotineira e ndo esta associada a nausea,
apesar de que fotofobia ou fonofobia podem estar presentes.

Critérios diagnosticos:

A. Ao menos 10 episddios de cefaleia ocorrendo em <1
dia/més em média (<12 dias/ano) e preenchendo os cri-
térios B-D

B. Durag¢édo de 30 minutos a sete dias

C. Ao menos duas das quatro seguintes caracteristicas:

1. localizagdo bilateral

2. qualidade em pressdo ou aperto (ndo pulsatil)
3. intensidade fraca ou moderada
4. nao agravada por atividade fisica rotineira como
caminhar ou subir escadas
D. Ambos os seguintes:
1. auséncia de ndusea ou vomitos
2. ndo mais que um dos seguintes: fotofobia ou
fonofobia
E. Naomelhorexplicada por outro diagndstico da ICHD-3.!

Nota:

1. Quando a cefaleia preenche o critério tanto para 1.5 Pro-
vavel migrdanea como para 2.1 Cefaleia do tipo tensdo
episodica infrequente, codificar como 2.1 Cefaleia do
tipo tensdo episodica infrequente (ou como qualquer
subtipo para o qual os critérios sdo preenchidos), sob
a regra geral de que os diagnosticos definitivos sempre
superam os diagnosticos provaveis.

2.1.1 Cefaleia do tipo tensdo episdica infrequente
associada a dolorimento pericraniano

Critérios diagnosticos:

A. Episodios preenchendo os critérios para 2.1 Cefaleia do
tipo tensdo episodica infrequente

B. Dolorimento pericraniano aumentado a palpagdo manual.

2.1.2 Cefaleia do tipo tensdo episdica infrequente
ndo associada a dolorimento pericraniano

Critérios diagnosticos:

A. Crises preenchendo os critérios para 2.1 Cefaleia do
tipo tensdo episodica infrequente

B. Sem aumento do dolorimento pericraniano.

2.2 Cefaleia do tipo tensdo
episodica frequente

Descrigdo: Episodios frequentes de cefaleia tipicamente bila-
teral, de qualidade em pressdo ou aperto ¢ de intensidade
leve a moderada, durando de minutos a dias. A dor ndo piora
com a atividade fisica rotineira e ndo é associada a nausea,
apesar de que fotofobia ou fonofobia podem estar presentes.

Critérios diagnosticos:

A. Ao menos 10 episddios de cefaleia ocorrendo em média
em 1-14 dias/més por >3 meses (>12 e <180 dias por
ano) e preenchendo os critérios B-D

B. Durag¢do de 30 minutos a sete dias

C. Ao menos duas das quatro seguintes caracteristicas:

1. localizagdo bilateral
2. qualidade em pressdo ou aperto (ndo pulsatil)
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3. intensidade fraca ou moderada
4. nao agravada por atividade fisica rotineira como
caminhar ou subir escadas
D. Ambos os seguintes:
1. auséncia de ndusea ou vomitos
2. fotofobia ou fonofobia (apenas uma delas pode
estar presente)
E. Naomelhorexplicada por outro diagndstico da ICHD-3.!

Nota:

1. Quando a cefaleia preenche o critério tanto para 1.5 Pro-
vavel migrdanea como para 2.2 Cefaleia do tipo tensdo
episodica frequente, codificar como 2.2 Cefaleia do tipo
tensdo episodica frequente (ou como qualquer subtipo
para o qual os critérios sdo preenchidos), sob a regra
geral de que os diagndsticos definitivos sempre superam
os diagndsticos provaveis.

Comentario: A 2.2 Cefaleia do tipo tensdo episodica frequente
muitas vezes coexiste com 1.1 Migrdnea sem aura. Ambos
os transtornos precisam ser identificados, preferencialmente
através do uso de um diario diagndstico de cefaleia, ja que
os tratamentos de cada um diferem consideravelmente. E
importante educar os pacientes para diferenciar entre esses
tipos de cefaleia, se o seu intuito ¢ selecionar o tratamento
correto para cada uma delas, evitando o uso excessivo de
medicamentos ¢ a sua consequéncia adversa, a 8.2 Cefaleia
por uso excessivo de medicamentos (MOH/CEM).

2.2.1 Cefaleia do tipo tensdo episédica frequente
associada a dolorimento pericraniano

Critérios diagnosticos:

A. Crises preenchendo os critérios para 2.2 Cefaleia do tipo
tensdo episodica frequente

B. Dolorimento pericraniano aumentado a palpagdo manual.

2.2.2 Cefaleia do tipo tensdo episédica frequente ndo
associada a dolorimento pericraniano
Critérios diagnosticos
A. Crises preenchendo os critérios para 2.2 Cefaleia do tipo
tensdo episodica frequente
B. Sem aumento do dolorimento pericraniano.

2.3 Cefaleia do tipo tensdo crénica

Codificada em outro local: 4.10 Cefaleia persistente e diaria
desde o inicio.

Descrigdo: Transtorno que evolui a partir da cefaleia do tipo
tensdo episddica frequente, com episddios diarios ou muito
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frequentes de cefaleia tipicamente bilateral, de qualidade
em pressdo ou aperto e de intensidade fraca a moderada,
durando de horas a dias ou sem remissdo. A dor ndo piora
com a atividade fisica rotineira, mas pode estar associada a
nausea leve, fotofobia ou fonofobia.

Critérios diagnosticos:
A. Cefaleia ocorrendo em média em >15 dias/més, por >3
meses (=180 dias/ano), preenchendo os critérios B-D
B. Duragdo de horas a dias, ou sem remissdo
C. Ao menos duas das quatro seguintes caracteristicas:
1. localizagdo bilateral
2. qualidade em pressdo ou aperto (ndo pulsatil)
3. intensidade fraca ou moderada
4. nao agravada por atividade fisica rotineira como
caminhar ou subir escadas
D. Ambos os seguintes:
1. ndo mais que um dos seguintes: fotofobia, fonofo-
bia ou nausea leve
2. auséncia de nausea moderada ou intensa ou de
vOmitos
E. Nao melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3.!

Notas:

1. Tanto a 2.3 Cefaleia do tipo tensdo créonica como a 1.3
Migranea cronica requerem a presenga de cefaleia em 15
ou mais dias/més. Para 2.3 Cefaleia do tipo tensdo cro-
nica, a cefaleia deve, em ao menos 15 dias, atender aos
critérios B-D para 2.2 Cefaleia do tipo tensdo episodica
frequente. Para 1.3 Migrdnea crénica, a cefaleia deve,
em ao menos oito dias, atender aos critérios B-D para
1.1 Migranea sem aura. Um paciente pode, portanto,
preencher os critérios para ambos esses diagndsticos;
por exemplo, apresentando cefaleia em 25 dias/més aten-
dendo aos critérios para migranea para oito dias e para
cefaleia do tipo tensdo em 17 dias. Nestes casos, somente
o diagnéstico 1.3 Migrdnea cronica deve ser dado.

2. A 2.3 Cefaleia do tipo tensdo cronica desenvolve-se
ao longo do tempo a partir da 2.2 Cefaleia do tipo ten-
sdo episodica frequente; quando esses critérios A-E sdo
preenchidos por uma cefaleia que, inequivocamente, ¢
diaria e incessante desde menos de 24 horas apds seu pri-
meiro aparecimento, codificar como 4.10 Cefaleia per-
sistente e diaria desde o inicio. Quando a forma de inicio
ndo é lembrada ou ¢ de alguma forma incerta, codificar
como 2.3 Cefaleia do tipo tensdo crénica.

3. Em muitos casos incertos, ha uso excessivo de medica-
mentos. Quando esses preenchem o critério B para qual-
quer dos subtipos de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de
medicamentos (MOH/CEM) ¢ o critério para 2.3 Cefaleia
do tipo tensdo cronica também ¢é preenchido, a regra ¢
codificar tanto para 2.3 Cefaleia do tipo tensdo crénica
como para 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medica-
mentos (MOH/CEM). Apdés a retirada do(s) farmaco(s),
o diagnostico deve ser reavaliado: ndo € incomum que o
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critério para 2.3 Cefaleia do tipo tensdo crénica ndo seja
mais preenchido, com reversdo para um ou outro tipo
episodico. Quando o transtorno permanece cronico apos
a retirada, o diagnostico de 8.2 Cefaleia por uso exces-
sivo de medicamentos (MOH/CEM) pode ser rescindido.

2.3.1 Cefaleia do tipo tensdo cronica associada
a dolorimento pericraniano

Critérios diagnosticos:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 2.3 Cefaleia do
tipo tensdo cronica

B. Dolorimento pericraniano aumentado a palpag¢ao manual.

2.3.2 Cefaleia do tipo tensdo cronica ndo associada a
dolorimento pericraniano

Critérios diagnosticos:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 2.3. Cefaleia do
tipo tensdo cronica

B. Sem aumento do dolorimento pericraniano.

2.4 Provdvel cefaleia do tipo tensdo

Descrigdo: Cefaleia do tipo tensdo-simile que ndo apresenta
uma das caracteristicas necessarias para preencher todos os
critérios para um tipo ou subtipo de cefaleia do tipo tensdo
codificado anteriormente, ¢ que ndo preenche os critérios
para outra cefaleia.

Comentario: Pacientes que preenchem um destes conjuntos de
critérios abaixo podem também preencher os critérios para
1.5.1 Provavel migrdnea sem aura. Em tais casos, a regra
geral da hierarquia se aplica, colocando a 1. Migrdnea e seus
tipos e subtipos antes da 2. Cefaleia do tipo tensdo (CTT) e
seus tipos e subtipos.

2.4.1 Provdvel cefaleia do tipo tensdo
episédica infrequente

Critérios diagnosticos:

A. Um ou mais episodios de cefaleia preenchendo todos,
exceto um, os critérios A-D para 2.1 Cefaleia do tipo
tensdo episodica infrequente

B. Naio preenchendo os critérios da ICHD-3 para qualquer
outra cefaleia

C. Nao melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3.

2.4.2 Provdvel cefaleia do tipo tensdo
episédica frequente

Critérios diagnasticos:

A. Episodios de cefaleia preenchendo todos, exceto um, os
critérios A-D para 2.2 Cefaleia do tipo tensdo episodica
frequente

B. Nao preenchendo os critérios da ICHD-3 para qualquer
outra cefaleia

C. Nao melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3.

2.4.3 Provdvel cefaleia do tipo tensdo crénica

Critérios diagnasticos:

A. Cefaleia preenchendo todos, exceto um, os critérios
A-D para 2.3 Cefaleia do tipo tensdo cronica

B. Nao preenchendo os critérios da ICHD-3 para qualquer
outra cefaleia

C. Nao melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3.

Bibliografia

Ashina M. Nitric oxide synthase inhibitors for the treatment of
chronic tension-type headache. Expert Opin Pharmacother
2002; 3: 395-399.

Ashina M. Neurobiology of chronic tension-type headache.
Cephalalgia 2004; 24: 161-172.

Ashina M, Bendtsen L, Jensen R,et al. Muscle hardness in patients
with chronic tension-type headache: Relation to actual head-
ache state. Pain 1999; 79: 201-205.

Ashina M, Bendtsen L, Jensen R, et al. Possible mechanisms of
glyceryl-trinitrate-induced immediate headache in patients
with chronic tension-type headache. Cephalalgia 2000; 20:
919-924.

Ashina M, Lassen LH, Bendtsen L, et al. Effect of inhibition of
nitric oxide synthase on chronic tension-type headache: A ran-
domised crossover trial. Lancet 1999; 353: 287-289.

Ashina M, Stallknecht B, Bendtsen L, et al. In vivo evidence of
altered skeletal muscle blood flow in chronic tension-type
headache. Brain 2002; 125: 320-326.

Ashina M, Stallknecht B, Bendtsen L, et al. Tender points are not
sites of ongoing inflammation — In vivo evidence in patients
with chronic tensiontype headache. Cephalalgia 2003; 23:
109-116.

Ashina S, Babenko L, Jensen R, et al. Increased muscular and cuta-
neous pain sensitivity in cephalic region in patients with chronic
tension-type headache. Eur J Neurol 2005; 12: 543-549.

Ashina S, Bendtsen L, Ashina M, et al. Generalized hyperalgesia
in patients with chronic tension-type headache. Cephalalgia
2006; 26: 940-948.

Ashina S, Bendtsen L and Jensen R. Analgesic effect of amitripty-
line in chronic tension-type headache is not directly related to
serotonin reuptake inhibition. Pain 2004; 108: 108—114.

41



CLASSIFICACAO INTERNACIONAL DAS CEFALEIAS - 32 EDICAO

Bendtsen L. Central sensitization in tension-type headache — Pos-
sible pathophysiological mechanisms. Cephalalgia 2000; 20:
486-508.

Bendtsen L and Jensen R. Amitriptyline reduces myofascial tender-
ness in patients with chronic tensiontype headache. Cephalalgia
2000; 20: 603-610.

Bendtsen L and Jensen R. Mirtazapine is effective in the prophy-
lactic treatment of chronic tension-type headache. Neurology
2004; 62: 1706-1711.

Bendtsen L and Jensen R. Tension-type headache: The most com-
mon, but also the most neglected, headache disorder. Curr Opin
Neurol 2006; 19: 305-309.

Bendtsen L, Bigal ME, Cerbo R, et al. Guidelines for controlled
trials of drugs in tension-type headache: Second edition.
Cephalalgia 2010; 30: 1-16.

Bendtsen L, Evers S, Linde M, et al. EFNS guideline on the treat-
ment of tension-type headache — Report of an EFNS task force.
Eur J Neurol 2010; 17: 1318-1325.

Bendtsen L, Jensen R, Jensen NK, et al. Pressure-controlled palpa-
tion: A new technique which increases the reliability of manual
palpation. Cephalalgia 1995; 15: 205-210.

Bendtsen L, Jensen R and Olesen J. A non-selective (amitriptyline),
but not a selective (citalopram), serotonin reuptake inhibitor is
effective in the prophylactic treatment of chronic tension-type
headache. J Neurol Neurosurg Psychiatry 1996; 61: 285-290.

Bendtsen L, Jensen R and Olesen J. Decreased pain detection and
tolerance thresholds in chronic tension-type headache. Arch
Neurol 1996; 53: 373-376.

Bendtsen L, Jensen R and Olesen J. Qualitatively altered nocicep-
tion in chronic myofascial pain. Pain 1996; 65: 259-264.

Buchgreitz L, Egsgaard LL, Jensen R, et al. Abnormal pain pro-
cessing in chronic tension-type headache: A high-density EEG
brain mapping study. Brain 2008; 131: 3232-3238.

Buchgreitz L, Lyngberg AC, Bendtsen L, et al. Frequency of head-
ache is related to sensitization: A population study. Pain 2006;
123: 19-27.

Buchgreitz L, Lyngberg AC, Bendtsen L, et al. Increased pain
sensitivity is not a risk factor but a consequence of frequent
headache: A populationbased follow-up study. Pain 2008; 137:
623-630.

Cathcart S, Petkov J and Pritchard D. Effects of induced stress on
experimental pain sensitivity in chronic tension-type headache
sufferers. Eur J Neurol 2008; 15: 552-558.

Cathcart S, Petkov J, Winefield AH, et al. Central mechanisms of
stress-induced headache. Cephalalgia 2010; 30: 285-295.
Cathcart S, Winefield AH, Lushington K, et al. Noxious inhibition
of temporal summation is impaired in chronic tension-type

headache. Headache 2010; 50: 403—412.

Christensen M, Bendtsen L, Ashina M, et al. Experimental induc-
tion of muscle tenderness and headache in tension-type head-
ache patients. Cephalalgia 2005; 25: 1061-1067.

Clark GT, Sakai S, Merrill R, et al. Crosscorrelation between stress,
pain, physical activity, and temporalis muscle EMG in ten-
sion-type headache. Cephalalgia 1995; 15: 511-518.

42

Fernandez-de-Las-Pefias C and Schoenen J. Chronic tension-type
headache: What is new? Curr Opin Neurol 2009; 22: 254-261.

Fernandez-de-Las-Pefnas C, Alonso-Blanco C, Cuadrado ML, et
al. Myofascial trigger points and their relationship to headache
clinical parameters in chronic tension-type headache. Headache
2006; 46: 1264—1272.

Fernandez-de-Las-Pefias C, Alonso-Blanco C, Cuadrado ML, et
al. Myofascial trigger points in the suboccipital muscles in epi-
sodic tension-type headache. Man Ther 2006; 11: 225-230.

Fernandez-de-Las-Penas C, Cuadrado ML, Arendt-Nielsen L, et
al. Increased pericranial tenderness, decreased pressure pain
threshold, and headache clinical parameters in chronic ten-
sion-type headache patients. Clin J Pain 2007; 23: 346-352.

Fernandez-de-Las-Pefias C, Cuadrado ML, Arendt-Nielsen L, et al.
Myofascial trigger points and sensitization: An updated pain
model for tension-type headache. Cephalalgia 2007; 27: 383-393.

Fernandez-de-Las-Pefias C, Cuadrado ML and Pareja JA. Myofas-
cial trigger points, neck mobility, and forward head posture in
episodic tension-type headache. Headache 2007; 47: 662-672.

Fumal A and Schoenen J. Tension-type headache: Current research
and clinical management. Lancet Neurol 2008; 7: 70-83.

Heckman BD and Holroyd KA. Tension-type headache and psychi-
atric comorbidity. Curr Pain Headache Rep 2006; 10: 439—447.

Holroyd KA, O’Donnell FJ, Stensland M, et al. Management of
chronic tension-type headache with tricyclic antidepressant
medication, stress management therapy, and their combination:
A randomized controlled trial. JAMA 2001; 285: 2208-2215.

Holroyd KA, Stensland M, Lipchik GL, et al. Psychosocial cor-
relates and impact of chronic tension-type headaches. Headache
2000; 40: 3-16.

Hubbard DR and Berkoff GM. Myofascial trigger points show
spontaneous needle EMG activity. Spine 1993; 18: 1803-1807.

Janke EA, Holroyd KA and Romanek K. Depression increases
onset of tension-type headache following laboratory stress.
Pain 2004; 111: 230-238.

Jensen R. Mechanisms of spontaneous tension-type headaches: An
analysis of tenderness, pain thresholds and EMG. Pain 1996;
64: 251-256.

Jensen R. Pathophysiological mechanisms of tensiontype head-
ache: A review of epidemiological and experimental studies.
Cephalalgia 1999; 19: 602—621.

Jensen R and Stovner LJ. Epidemiology and comorbidity of head-
ache. Lancet Neurol 2008; 7: 354-361.

Jensen R, Bendtsen L and Olesen J. Muscular factors are of impor-
tance in tension-type headache. Headache 1998; 38: 10-17.
Jensen R, Rasmussen BK, Pedersen B, et al. Cephalic muscle ten-
derness and pressure pain threshold in a general population.

Pain 1992; 48: 197-203.

Jensen R, Rasmussen BK, Pedersen B, et al. Muscle tenderness and
pressure pain thresholds in headache. A population study. Pain
1993; 52: 193-199.

Jensen R, Zeeberg P, Dehlendorft C, et al. Predictors of outcome of
the treatment programme in a multidisciplinary headache cen-
tre. Cephalalgia 2010; 30: 1214-1224.



TRADUCAO DA SOCIEDADE BRASILEIRA DE CEFALEIA

Langemark M and Olesen J. Pericranial tenderness in tension head-
ache. A blind, controlled study. Cephalalgia 1987; 7: 249-255.

Langemark M, Bach FW, Jensen TS, et al. Decreased nociceptive
flexion reflex threshold in chronic tension-type headache. Arch
Neurol 1993; 50: 1061-1064.

Langemark M, Jensen K, Jensen TS, et al. Pressure pain thresh-
olds and thermal nociceptive thresholds in chronic tension-type
headache. Pain 1989; 38: 203-210.

Leistad R, Sand T, Westgaard R, et al. Stress-induced pain and mus-
cle activity in patients with migraine and tension-type head-
ache. Cephalalgia 2006; 26: 64-73.

Lindelof K, Ellrich J, Jensen R, et al. Central pain processing in
chronic tension-type headache. Clin Neurophysiol 2009; 120:
1364-1370.

Lindelof K, Jung K, Ellrich J, et al. Low-frequency electrical stim-
ulation induces long-term depression in patients with chronic
tension-type headache. Cephalalgia 2010; 30: 860-867.

Lyngberg AC, Rasmussen BK, Jorgensen T, et al. Has the preva-
lence of migraine and tension-type headache changed over a
12-year period? A Danish population survey. Eur J Epidemiol
2005; 20: 243-249.

Mathew NT. Tension-type headache. Curr Neurol Neurosci Rep
2006; 6: 100-105.

Mork H, Ashina M, Bendtsen L, et al. Induction of prolonged ten-
derness in patients with tension-type headache by means of
a new experimental model of myofascial pain. Eur J Neurol
2003; 10: 249-256.

Mork H, Ashina M, Bendtsen L, et al. Possible mechanisms of pain
perception in patients with episodic tension-type headache.
A new experimental model of myofascial pain. Cephalalgia
2004; 24: 466-475.

Nestoriuc Y, Rief W and Martin A. Meta-analysis of biofeedback
for tension-type headache: Efficacy, specificity, and treatment
moderators. J Consult Clin Psychol 2008; 76: 379-396.

Olesen J. Clinical and pathophysiological observations in migraine
and tension-type headache explained by integration of vascular,
supraspinal and myofascial inputs. Pain 1991; 46: 125-132.

Pielsticker A, Haag G, Zaudig M, et al. Impairment of pain inhi-
bition in chronic tension-type headache. Pain 2005; 118(1-2):
215-223.

Rasmussen BK, Jensen R, Schroll M, et al. Epidemiology of
headache in a general population — A prevalence study. J Clin
Epidemiol 1991; 44: 1147-1157.

Sandrini G, Rossi P, Milanov 1, et al. Abnormal modulatory influ-
ence of diffuse noxious inhibitory controls in migraine and
chronic tension-type headache patients. Cephalalgia 2006; 26:
782-789.

Schmidt-Hansen PT, Svensson P, Bendtsen L, et al. Increased mus-
cle pain sensitivity in patients with tension-type headache. Pain
2007; 129: 113—121.

Schmidt-Wilcke T, Leinisch E, Straube A, et al. Gray matter
decrease in patients with chronic tension type headache.
Neurology 2005; 65: 1483-1486.

Schoenen J, Bottin D, Hardy F, et al. Cephalic and extracephalic
pressure pain thresholds in chronic tension-type headache. Pain
1991; 47: 145-149.

Schoenen J, Gerard P, De Pasqua V, et al. Multiple clinical and para-
clinical analyses of chronic tension-type headache associated or
unassociated with disorder of pericranial muscles. Cephalalgia
1991; 11: 135-139.

Schwartz BS, Stewart WF, Simon D, et al. Epidemiology of ten-
sion-type headache. JAMA 1998; 4: 381-383.

43



CLASSIFICACAO INTERNACIONAL DAS CEFALEIAS - 32 EDICAO

3. Cefaleias trigeminoautonémicas (CTAs)

3.1 Cefaleia em salvas
3.1.1 Cefaleia em salvas episodica
3.1.2 Cefaleia em salvas cronica
3.2 Hemicrania paroxistica
3.2.1 Hemicrania paroxistica episodica
3.2.2 Hemicrania paroxistica cronica (HPC)
3.3 Crises de cefaleia neuralgiforme unilateral breve
3.3.1 Crises de cefaleia neuralgiforme unilateral breve com
hiperemia conjuntival e lacrimejamento (SUNCT)
3.3.1.1 SUNCT episodica
3.3.1.2 SUNCT crénica
3.3.2 Crises de cefaleia neuralgiforme unilateral breve com
sintomas autondmicos cranianos (SUNA)
3.3.2.1 SUNA episodica
3.3.2.2 SUNA cronica
3.4 Hemicrania continua
3.4.1 Hemicrania continua, subtipo remitente
3.4.2 Hemicrania continua, subtipo ndo remitente
3.5 Provavel cefaleia trigeminoautonomica
3.5.1 Provavel cefaleia em salvas
3.5.2 Provavel hemicrania paroxistica
3.5.3 Provaveis crises de cefaleia neuralgiforme unilateral breve
3.5.4 Provavel hemicrania continua

Comentdrios geral

Cefaleia primaria, secunddria ou ambas? Trés regras aplicam-se a
cefaleia com as caracteristicas de uma cefaleia trigeminoau-
tondmica (CTA), de acordo com as circunstancias.

1. Quando uma nova cefaleia com as caracteristicas de
uma CTA ocorre pela primeira vez em estreita relagdo
temporal com outro transtorno que ¢ reconhecido como
uma causa de cefaleia, ou preenche outros critérios de
causalidade por aquele transtorno, a nova cefaleia é clas-
sificada como uma cefaleia secundaria atribuida a esse
transtorno causador.

2. Quando uma CTA pré-existente se torna cronica em
estreita relagdo temporal com um desses transtornos cau-
sadores de cefaleia, tanto o diagnoéstico inicial de CTA
como o diagnostico secundario devem ser dados.

3. Quando uma CTA pré-existente se torna significativa-
mente pior (habitualmente significando um aumento de
duas vezes ou mais na frequéncia e/ou intensidade) em
estreita relagdo temporal com um desses transtornos cau-
sadores de cefaleia, tanto o diagnoéstico inicial de CTA
como o diagndstico secundario devem ser dados, con-
tanto que haja evidéncia de boa qualidade de que esse
transtorno pode causar cefaleia.
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Introducado

Os aspectos clinicos compartilhados pelas CTAs sdo a cefa-
leia unilateral, e, habitualmente, as manifestagdes autono-
micas parassimpaticas cranianas proeminentes, as quais sao
lateralizadas e ipsilaterais a cefaleia. Estudos humanos e
experimentais de imagem funcional sugerem que essas sin-
dromes ativam um reflexo trigeminoparassimpatico humano
normal, com os sinais clinicos de disfungdo simpatica cra-
niana sendo secundarios.

Aura migranosa tipica pode ser observada, raramente, em
associagdo com as CTAs.

3.1 Cefaleia em salvas

Termos previamente utilizados: Neuralgia ciliar; eritromelalgia
da cabega; eritroprosopalgia de Bing; hemicrania angiopara-
litica; hemicrania neuralgiforme cronica; cefalalgia histami-
nica; cefaleia de Horton; doenga de Harris-Horton; neuralgia
migranosa (de Harris), neuralgia petrosa (de Gardner); neu-
ralgia de Sluder; neuralgia esfenopalatina; neuralgia vidiana.

Codificada em outro local: A cefaleia em salvas sintomatica,
secundaria a outro transtorno, € codificada como uma cefa-
leia secundaria atribuida a esse transtorno.

Descrigdo: Crises de dor estritamente unilateral, forte, a qual
¢ orbital, supraorbital, temporal ou ocorre em qualquer com-
binagdo dessas areas, durando 15-180 minutos ¢ ocorrendo
desde em dias alternados até oito vezes por dia. A dor esta
associada a inje¢@0 conjuntival, lacrimejamento, congestao
nasal, rinorreia, sudorese frontal e facial, miose, ptose e/
ou edema palpebral, ipsilaterais a dor, e/ou a inquietude ou
agitagdo.

Critérios diagnosticos:

A. Ao menos cinco crises preenchendo os critérios B-D

B. Dor forte ou muito forte unilateral, orbital, supraorbital
e/ou temporal, durando 15-180 minutos (quando ndo
tratada)!

C. Um dos ou ambos os seguintes:
1. ao menos um dos seguintes sintomas ou sinais,

ipsilaterais a cefaleia:

inje¢do conjuntival e/ou lacrimejamento

congestao nasal e/ou rinorreia

edema palpebral

sudorese frontal e facial

miose e/ou ptose
2. sensagdo de inquietude ou de agitagdo

D. Ocorrendo com uma frequéncia entre uma a cada dois
dias e oito por dia?

E. Naomelhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

oo o
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Notas:

1. Durante uma parte, mas menos da metade, do periodo
ativo da A3.1 Cefaleia em salvas, as crises podem ser
menos intensas e/ou de durag@o mais curta ou mais longa.

2. Durante uma parte, mas menos da metade, do periodo
ativo da 3.1 Cefaleia em salvas, as crises podem ser
menos frequentes.

Comentarios: As crises ocorrem em séries que duram semanas
ou meses (chamados de periodos de salvas, ou surtos), sepa-
rados por periodos de remissdo que habitualmente duram
meses ou anos. Cerca de 10-15% dos pacientes apresentam
3.1.2 Cefaleia em salvas créonica, sem esses periodos de
remissdo. Em uma série ampla com bom acompanhamento,
um quarto dos pacientes apresentou somente um Unico
periodo de salvas. Estes pacientes preenchem os critérios
para e devem ser codificados como 3.1 Cefaleia em salvas.

Durante um periodo de salvas em 3.1.1 Cefaleia em sal-
vas episodica, ¢ em qualquer momento de 3.1.2 Cefaleia em
salvas cronica, as crises ocorrem regularmente e podem ser
provocadas pelo alcool, histamina ou nitroglicerina.

A dor de 3.1 Cefaleia em salvas é maxima nas regioes
orbital, supraorbital, temporal ou em qualquer combina-
¢do dessas areas, mas pode espalhar-se para outras regides.
Durante as piores crises, a intensidade da dor € excruciante.
Os pacientes geralmente tornam-se incapazes de deitar
e, caracteristicamente, ficam andando de um lado a outro
(“pacing”). A dor habitualmente recorre no mesmo lado da
cabeca durante um periodo unico de salva.

A idade de inicio ¢ geralmente entre os 20 e 40 anos. Por
razdes desconhecidas, os homens sdo afetados com frequén-
cia trés vezes maior que as mulheres.

As crises agudas envolvem ativagdo na regido da substan-
cia cinzenta hipotalamica posterior. A 3.1 Cefaleia em salvas
pode ser autossomica dominante em cerca de 5% dos casos.

Alguns pacientes foram descritos como possuindo tanto
3.1 Cefaleia em salvas e 13.1.1 Neuralgia trigeminal (algu-
mas vezes referida como sindrome cluster-tic). Eles devem
receber ambos os diagndsticos. A importancia dessa obser-
vagdo ¢ que ambas as condigdes devem ser tratadas a fim de
que o paciente se torne livre da cefaleia.

3.1.1 Cefaleia em salvas episodica

Descrigdo: Crises de cefaleia em salvas ocorrendo em perio-
dos que duram de sete dias a um ano, separadas por periodos
livres de dor que duram ao menos trés meses.

Critérios diagnosticos:

A. Crises preenchendo os critérios para 3.1 Cefaleia em
salvas e ocorrendo em surtos (periodos de salvas)

B. Ao menos dois periodos de salvas durando de sete dias
a um ano (quando ndo tratadas) e separadas por perio-
dos de remissao livres de dor de >3 meses.

Comentario: Os periodos de salvas habitualmente duram entre
duas semanas e trés meses.

3.1.2 Cefaleia em salvas cronica

Descrigdo: Crises de cefaleia em salvas ocorrendo por um
ano ou mais, sem remissdo, ou com periodos de remissdo
durando menos de trés meses.

Critérios diagnasticos:

A. Crises preenchendo os critérios para 3.1 Cefaleia em
salvas e o critério B abaixo

B. Ocorrendo sem um periodo de remissdo, ou com remis-
sdes durando <3 meses, por a0 menos um ano.

Comentario: A 3.1.2 Cefaleia em salvas cronica pode surgir de
novo (previamente referida como cefaleia em salvas cronica
primaria), ou evoluir a partir da 3.1.1 Cefaleia em salvas epi-
sodica (previamente cefaleia em salvas créonica secundaria).
Em alguns pacientes, a mudanga ocorre de 3.1.2 Cefaleia em
salvas cronica para 3.1.1 Cefaleia em salvas episodica.

3.2 Hemicrania paroxistica

Descrigdo: Crises de dor estritamente unilateral, forte, a qual é
orbital, supraorbital, temporal ou ocorre em qualquer combi-
nag¢ao dessas areas, durando 2-30 minutos e ocorrendo varias
ou muitas vezes ao dia. As crises sdo habitualmente associa-
das a inje¢do conjuntival, lacrimejamento, congestdo nasal,
rinorreia, sudorese frontal e facial, miose, ptose e/ou edema
palpebral, ipsilaterais & dor. Elas respondem de forma abso-
luta a indometacina.

Critérios diagnosticos:

A. Ao menos 20 crises preenchendo os critérios B-E

B. Dor forte unilateral, orbital, supraorbital e/ou temporal,
durando de 2-30 minutos

C. Um dos ou ambos os seguintes:
1. ao menos um dos seguintes sintomas ou sinais,

ipsilaterais a cefaleia:

injegdo conjuntival ¢/ou lacrimejamento

congestao nasal e/ou rinorreia

edema palpebral

sudorese frontal e facial

miose e/ou ptose
2. sensagdo de inquietude ou de agitagdo

D. Ocorrendo com uma frequéncia >5 por dia'

E. Prevenidas de forma absoluta por doses terapéuticas de
indometacina?

F. Naomelhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

oo ow

Notas:
1. Durante parte, mas menos da metade, do periodo ativo da
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3.2 Hemicrania paroxistica, as crises podem ser menos
frequentes.

2. Em um adulto, a indometacina oral deve ser utilizada ini-
cialmente em uma dose de ao menos 150 mg ao dia ¢
aumentada, se necessario, até 225 mg ao dia. A dose inje-
tavel é de 100-200 mg. Doses de manutencdo menores
sdo frequentemente empregadas.

Comentario: Diferentemente da cefaleia em salvas, ndo ha
predomindncia masculina. O inicio ocorre habitualmente
na vida adulta, apesar de que casos infantis também sdo
relatados.

3.2.1 Hemicrania paroxistica episédica

Descrigdo: Crises de hemicrania paroxistica ocorrendo em
periodos que duram de sete dias a um ano, separados por
periodos sem dor durando ao menos trés meses.

Critérios diagndsticos:

A. Crises preenchendo os critérios para 3.2 Hemicrania
paroxistica e ocorrendo em surtos

B. Ao menos dois surtos durando de sete dias a um ano
(quando néo tratada) e separados por periodos de remis-
sdo sem dor de >3 meses.

3.2.2 Hemicrania paroxistica cronica (HPC)

Descrigdo: Crises de hemicrania paroxistica ocorrendo por
mais de um ano sem remissdo, ou com periodos de remissao
durando menos de trés meses.

Critérios diagnosticos:

A. Crises preenchendo os critérios para 3.2 Hemicrania
paroxistica e o critério B a seguir

B. Ocorrendo sem um periodo de remissdo, ou com remis-
sdes durando <3 meses, por a0 menos um ano.

Comentario: Os pacientes que preenchem os critérios tanto
para 3.2.2 Hemicrania paroxistica crénica (HPC) como para
13.1.1 Neuralgia trigeminal (as vezes chamada de sindrome
HPC-tic) devem receber ambos os diagnosticos. O seu reco-
nhecimento é importante, ja que ambos os transtornos reque-
rem tratamento. A significancia patofisiologica da associagdo
ainda ndo ¢ clara.

3.3 Crises de cefaleia neuralgiforme
unilateral breve

Descrigdo: Crises de dor cefalica estritamente unilateral,
moderada ou forte, durando de segundos a minutos, ocor-
rendo ao menos uma vez ao dia e habitualmente associa-
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das a lacrimejamento proeminente ¢ vermelhiddo do olho
ipsilateral.

Critérios diagnosticos:

A. Ao menos 20 crises preenchendo os critérios B-D

B. Dor cefalica unilateral moderada ou forte, com distri-
buigdo orbital, supraorbital, temporal e/ou outra dis-
tribuicdo trigeminal, durando 1- 600 segundos e ocor-
rendo como estocadas unicas, séries de estocadas ou em
padrdo de “dente de serra”

C. Ao menos um dos cinco seguintes sintomas ou sinais
autondmicos cranianos, ipsilaterais a dor:
1. injecdo conjuntival e/ou lacrimejamento
2. congestdo nasal e/ou rinorreia
3. edema palpebral
4. sudorese frontal e facial
5. miose e/ou ptose

D. Ocorrendo com uma frequéncia de ao menos uma ao
dia!

E. Naomelhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:

1. Durante uma parte, mas menos da metade, do periodo
ativo de 3.3 Crises de cefaleia neuralgiforme unilateral
breve, as crises podem ser menos frequentes.

Comentarios: Crises de maior duragdo sdo caracterizadas por
multiplas estocadas ou por um padrdo de dor em “dente de
serra”.

Dois subtipos de 3.3 Crises de cefaleia neuralgiforme
unilateral breve sao reconhecidos: 3.3.1 Crises de cefaleia
neuralgiforme unilateral breve com hiperemia conjuntival e
lacrimejamento (SUNCT) e 3.3.2 Crises de cefaleia neural-
giforme unilateral breve com sintomas autonémicos crania-
nos (SUNA). A 3.3.1 SUNCT pode ser uma subforma de 3.3.2
SUNA, embora isso exija mais estudo. Entrementes, cada um
¢ classificado como um subtipo distinto, descrito a seguir.

3.3.1 SUNCT e 3.3.2 SUNA podem habitualmente ser
desencadeadas sem um periodo refratario. Isso contrasta
com 13.1.1 Neuralgia trigeminal, a qual habitualmente pos-
sui um periodo refratario apds cada crise.

3.3.1 Crises de cefaleia neuralgiforme unilateral
breve com hiperemia conjuntival e
lacrimejamento (SUNCT)

Critérios diagnosticos:

A. Crises preenchendo os critérios para 3.3 Crises de
cefaleia neuralgiforme unilateral breve ¢ o critério B
abaixo

B. Ambos os seguintes, ipsilaterais a dor:

1. injegdo conjuntival
2. lacrimejamento
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Comentarios: A literatura sugere que o simulador mais comum
de 3.3.1 SUNCT ¢ uma lesdo na fossa posterior.

Tém sido descritos pacientes nos quais ha sobreposigédo
de 3.3.1 SUNCT ¢ 13.1.1 Neuralgia trigeminal. A diferencia-
¢do ¢ complexa sob o ponto de vista clinico. Tais pacientes
devem receber ambos os diagnosticos.

Pacientes que apresentam tanto 3.3.1 SUNCT como 3.1
Cefaleia em salvas tém sido relatados; a significancia patofi-
sioldgica dessa sobreposicdo ainda esta por ser determinada.

33.11 SUNCT episédica

Descrigdo: Crises de SUNCT ocorrendo em periodos durando
de sete dias a um ano, separados por periodos sem dor
durando trés meses ou mais.

Critérios diagnosticos:

A. Crises preenchendo os critérios para 3.3.1 Crises de
cefaleia neuralgiforme unilateral breve com hiperemia
conjuntival e lacrimejamento e ocorrendo em surtos

B. Ao menos dois surtos durando de sete dias a um ano
(quando ndo tratada) e separados por periodos de remis-
sdo sem dor de >3 meses.

3.3.1.2 SUNCT crénica

Descrigdo: Crises de SUNCT ocorrendo por mais de 1 ano sem
remissdo, ou com periodos de remissdo com duragdo menor
que trés meses.

Critérios diagnosticos:

A. Crises preenchendo os critérios para 3.3.1 Crises de
cefaleia neuralgiforme unilateral breve com hiperemia
conjuntival e lacrimejamento ¢ o critério B abaixo

B. Ocorrendo sem um periodo de remissdo, ou com remis-
sdes durando <3 meses, por a0 menos um ano.

3.3.2 Crises de cefaleia neuralgiforme unilateral
breve com sintomas autonémicos cranianos

(SUNA)

A. Crises preenchendo os critérios para 3.3 Crises de cefa-
leia neuralgiforme unilateral breve ¢ o critério B, abaixo
B. Nao mais que um dos seguintes, ipsilateral a dor:
1. injegdo conjuntival
2. lacrimejamento

3321 SUNA episédica

Descrigdo: Crises de SUNA ocorrendo em periodos com dura-
¢do de sete dias a um ano, separados por periodos sem dor
com durag¢do ao menos de trés meses.

Critérios diagndsticos:

A. Crises preenchendo os critérios para 3.3.2 Crises de
cefaleia neuralgiforme unilateral breve com sintomas
autondémicos cranianos e ocorrendo em surtos

B. Ao menos dois surtos durando de sete dias a um ano
(quando ndo tratada) e separados por periodos de remis-
sdo livres de dor de >3 meses.

33.2.2 SUNA crénica

Descrigdo: Crises de SUNA ocorrendo por mais de um ano
sem remissdo, ou com periodos de remissdo durando menos
de trés meses.

Critérios diagnasticos:

A. Crises preenchendo os critérios para 3.3.2 Crises de
cefaleia neuralgiforme unilateral breve com sintomas
autondémicos cranianos e o critério B abaixo

B. Ocorrendo sem um periodo de remissdo, ou com remis-
soes durando <3 meses, por ao menos 1 ano.

3.4 Hemicrania continua

Descrigdo: Cefaleia estritamente unilateral, persistente, asso-
ciada a inje¢do conjuntival, lacrimejamento, congestdo nasal,
rinorreia, sudorese frontal e facial, miose, ptose e/ou edema
palpebral, ipsilaterais a dor, e/ou a inquietude ou agitagdo. A
cefaleia é completamente sensivel a indometacina.

Critérios diagnosticos:

A. Cefaleia unilateral preenchendo os critérios B-D

B. Presente por >3 meses, com exacerbac¢des de intensi-
dade moderada ou mais forte

C. Um dos ou ambos os seguintes:
1. ao menos um dos seguintes sintomas ou sinais,

ipsilaterais a cefaleia:

injecdo conjuntival e/ou lacrimejamento

congestao nasal e/ou rinorreia

edema palpebral

sudorese frontal e facial

miose e/ou ptose

sensac¢do de inquictude ou de agitagdo, ou

agravamento da dor pelo movimento

D. Responde de forma absoluta a doses terapéuticas de
indometacina'

E. Naomelhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

mo a0 o

Nota:

1. Em um adulto, a indometacina oral deve utilizada inicial-
mente em uma dose de ao menos 150 mg/dia ¢ aumen-
tada, se necessario, até 225 mg/dia. A dose injetavel ¢ de
100-200 mg. Doses de manuteng@o menores sdo frequen-
temente empregadas.
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Comentarios: Sintomas migranosos, tais como fotofobia e
fonofobia, sdo frequentemente observados em 3.4 Hemicra-
nia continua.

A 3.4 Hemicrania continua foi incluida em 3. Cefaleias
trigeminoautonomicas (CTAs) na ICHD-3 com base no fato
de que a dor ¢ tipicamente unilateral, assim como os sinto-
mas autondmico cranianos, quando presentes (na ICHD-II
estava em 4. Qutras cefaleias primarias).

Estudos de imagem cerebral mostram sobreposigoes
importantes entre todos os transtornos incluidos aqui, nota-
damente a ativacdo da substincia cinzenta hipotalamica
posterior. Adicionalmente, a resposta absoluta a indometa-
cina da 3.4 Hemicrania continua é compartilhada com a 3.2
Hemicrania paroxistica.

3.4.1 Hemicrania continua, subtipo remitente

Descrigdo: Hemicrania continua caracterizada por uma dor
que ndo ¢ continua, mas ¢ interrompida por periodos de
remissdo de ao menos 24 horas de duragio.

Critérios diagnosticos:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 3.4 Hemicrania
continua e o critério B abaixo

B. A cefaleia ndo é diaria nem continua, mas interrompida
(sem tratamento) por periodos de remissdo >24 horas.

Comentario: A 3.4.1 Hemicrania continua, subtipo remitente
pode surgir de novo ou a partir da 3.4.2 Hemicrania conti-
nua, subtipo ndo remitente.

3.4.2 Hemicrania continua, subtipo ndo remitente

Descrigdo: Hemicrania continua caracterizada por dor conti-
nua por ao menos um ano, sem periodos de remissdo de ao
menos 24 horas.

Critérios diagnosticos:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 3.4 Hemicrania
continua e o critério B abaixo

B. Acefaleia ¢ diaria e continua por a0 menos um ano, sem
periodos de remissdo de >24 horas.

Comentario: A 3.4.2 Hemicrania continua, subtipo ndo remi-
tente pode surgir de novo ou evoluir da 3.4.1 Hemicrania
continua, subtipo remitente. A maioria dos pacientes apre-
senta o subtipo ndo remitente desde o inicio.

3.5 Provdvel cefaleia trigeminoautonémica

Descrigdo: Crises de cefaleia que se cré serem um tipo de
3. Cefaleias trigeminoautonémicas, mas as quais falta uma
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das caracteristicas necessaria para preencher todos os crité-
rios para qualquer dos tipos e subtipos codificados acima,
e que ndo preenchem todos os critérios para outra cefaleia.

Critérios diagndsticos:

A. Crises de cefaleia preenchendo todos os critérios, exceto
um, de A-D para 3.1 Cefaleia em salvas, de A-E para
3.2 Hemicrania paroxistica, de A-D para 3.3 Crises de
cefaleia neuralgiforme unilateral breve ou de A-D para
3.4 Hemicrania continua

B. Nao preenchendo os critérios da ICHD-3 para qualquer
outra cefaleia

C. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentario: Os pacientes podem ser classificados como 3.5.1
Provavel cefaleia em salvas, 3.5.2 Provavel hemicrania
paroxistica, 3.5.3 Provaveis crises de cefaleia neuralgiforme
unilateral breve ou 3.5.4 Provavel hemicrania continua. Tais
pacientes ou ndo apresentaram um ntmero suficiente de cri-
ses tipicas (p.ex. apenas um primeiro surto de cefaleia em
salvas), ou apresentaram um numero suficiente, mas ndo
preenchem um dos outros critérios.
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4. Outras cefaleias primarias

4.1 Cefaleia primaria da tosse
4.1.1 Provavel cefaleia primaria da tosse
4.2 Cefaleia primaria do exercicio
4.2.1 Provavel cefaleia primaria do exercicio
4.3 Cefaleia primaria associada a atividade sexual
4.3.1 Provavel cefaleia primaria associada a atividade sexual
4.4 Cefaleia primaria em trovoada
4.5 Cefaleia por estimulo frio
4.5.1 Cefaleia atribuida a aplicag@o externa de estimulo frio
4.5.2 Cefaleia atribuida a ingestdo ou inalag@o de estimulo frio
4.5.3 Provavel cefaleia por estimulo frio
4.5.3.1 Cefaleia provavelmente atribuida & aplicagdo externa
de estimulo frio
4.5.3.2 Cefaleia provavelmente atribuida a ingestdo ou inalago
de estimulo frio
4.6 Cefaleia por pressdo externa
4.6.1 Cefaleia por compressdo externa
4.6.2 Cefaleia por tragdo externa
4.6.3 Provavel cefaleia por pressdo externa
4.6.3.1 Provavel cefaleia por compressdo externa
4.6.3.2 Provavel cefaleia por tragdo externa
4.7 Cefaleia primaria em facada
4.7.1 Provavel cefaleia primaria em facada
4.8 Cefaleia numular
4.8.1 Provavel cefaleia numular
4.9 Cefaleia hipnica
4.9.1 Provavel cefaleia hipnica
4.10 Cefaleia persistente e diaria desde o inicio (CPDI)
4.10.1 Provavel cefaleia persistente e diaria desde o inicio

Comentdrio geral

Cefaleia primaria, secunddria ou ambas? Duas regras apli-
cam-se a 4. Qutras cefaleias primdrias, de acordo com as
circunstancias.

1. Quando uma nova cefaleia com as caracteristicas de
qualquer dos transtornos classificados aqui ocorre pela
primeira vez em estreita relagdo temporal com outro
transtorno que € uma causa reconhecida de cefaleia, ou
preenche outros critérios de causalidade por aquele trans-
torno, a nova cefaleia é classificada como uma cefaleia
secundaria atribuida ao transtorno causador.

2. Quando uma cefaleia pré-existente com as caracteristi-
cas de qualquer dos transtornos classificados aqui tor-
na-se cronica, ou significativamente pior (habitualmente
significando um aumento de duas vezes ou mais na fre-
quéncia e/ou intensidade), em estreita relacdo temporal
com tal transtorno causador, tanto o diagndstico inicial
de cefaleia como o diagnostico de cefaleia secundaria
devem ser dados, contanto que haja evidéncia de boa
qualidade de que o transtorno pode causar cefaleia.
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Introducado

Este capitulo inclui algumas cefaleias primarias que sdo
clinicamente heterogéneas. Elas estdo agrupadas em qua-
tro categorias e classificadas em sequéncia na ICHD-3, de
acordo com isso.

1. Cefaleias associadas ao esfor¢o fisico, incluindo 4.1
Cefaleia primaria da tosse, 4.2 Cefaleia primaria do
exercicio, 4.3 Cefaleia primaria associada a atividade
sexual e 4.4 Cefaleia primdria em trovoada.

2. Cefaleias atribuidas ao estimulo fisico direto (conside-
radas como cefaleias primarias porque decorrem de um
estimulo fisiologico [ndo danoso]), incluindo 4.5 Cefa-
leia por estimulo frio e 4.6 Cefaleia por pressdo externa.

3. Cefaleias epicranianas (i. e. dor de cabega sobre o couro
cabeludo), incluindo 4.7 Cefaleia primaria em facada
e 4.8 Cefaleia numular (assim como A4.11 Epicrania
fugaz, no Apéndice).

4. Outras cefaleias primarias diversas incluindo 4.9 Cefa-
leia hipnica e 4.10 Cefaleia persistente e diaria desde o
inicio (CPDI).

A patogénese desses transtornos ainda ¢ pouco com-
preendida e os seus tratamentos sdo sugeridos com base em
relatos aneddticos ou em ensaios ndo controlados.

Cefaleias com caracteristicas semelhantes a diversos des-
ses transtornos podem ser sintomaticas de outro transtorno
(i. e. cefaleias secundarias); quando se apresentam pela pri-
meira vez, elas demandam uma avaliagdo cuidadosa através
de exames de imagem e/ou outros testes apropriados. O ini-
cio de algumas destas cefaleias (p.ex., 4.2 Cefaleia primaria
do exercicio, 4.3 Cefaleia primaria associada a atividade
sexual ¢ 4.4 Cefaleia primaria em trovoada) pode ser agudo,
¢ os pacientes afetados sdo, algumas vezes, avaliados em
departamentos de emergéncia. Uma investigacdo apropriada
e completa (especialmente com exames de neuroimagem) é
obrigatoria nestes casos.

4.1 Cefaleia primdria da tosse

Termos previamente utilizados: Cefaleia benigna da tosse; cefa-
leia da manobra de Valsalva.

Descrigdo: Cefaleia precipitada por tosse ou outra manobra de
Valsalva, mas ndo por exercicio fisico prolongado, na ausén-
cia de qualquer transtorno intracraniano.

Critérios diagnosticos:

A. Ao menos dois episodios de cefaleia preenchendo os
critérios B-D

B. Provocada por ¢ ocorrendo somente em associagdo com
a tosse e/ou outra manobra de Valsalva!

C. Inicio repentino?
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D. Durag¢do entre um segundo e duas horas?
E. N&o melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3.3

Notas:

1. Acefaleia surge momentos apds a tosse ou outro estimulo.

2. A cefaleia atinge seu pico quase que imediatamente,
e entdo diminui por varios segundos a alguns minutos
(embora alguns pacientes experimentem cefaleia fraca a
moderada por duas horas).

3. A sindrome da cefaleia da tosse € sintomatica em cerca
de 40% dos casos, ¢ a maioria dos pacientes em que
isso ocorre tém malformagdo de Arnold-Chiari tipo I.
Outras causas relatadas incluem a hipotensdo intracra-
niana espontanea, doengas carotideas ou vertebrobasila-
res, tumores da fossa craniana média ou da fossa poste-
rior, cisto do mesencéfalo, impressdo basilar, platibasia,
hematoma subdural, aneurisma cerebral e sindrome da
vasoconstri¢do cerebral reversivel. A neuroimagem diag-
noéstica desempenha um papel importante na busca por
possiveis lesoes ou anormalidades intracranianas. Como
os tumores sub-tentoriais respondem por mais de 50%
das lesdes expansivas intracranianas em criangas, a cefa-
leia da tosse em pacientes pediatricos deve ser conside-
rada sintomatica até que se prove o contrario.

Comentarios: A 4.1 Cefaleia primdria da tosse é uma con-
di¢do rara, responsavel por 1% ou menos de todos os
pacientes com cefaleia que consultam clinicas neurologicas.
No entanto, uma publicagdo constatou que um quinto dos
pacientes com tosse atendidos em uma clinica de pneumolo-
gia apresentava cefaleia da tosse.

A 4.1 Cefaleia primaria da tosse é geralmente bilateral e
posterior, e afeta predominantemente pacientes com mais de
40 anos de idade. Existe uma correlagdo significativa entre
a frequéncia da tosse e a gravidade da cefaleia. Sintomas
associados, como vertigem, nausea ¢ anormalidades no sono
foram relatados por mais de dois tergos dos pacientes com
4.1 Cefaleia primaria da tosse.

Embora a indometacina (50-200 mg/dia) seja habitual-
mente eficaz no tratamento da 4.1 Cefaleia primaria da
tosse, alguns casos sintomaticos foram relatados como res-
pondendo a esse tratamento.

4.1.1 Provdvel cefaleia primdria da tosse

Critérios diagnosticos:
A. Qualquer um dos seguintes:
1. um unico episddio de cefaleia preenchendo os cri-
térios B-D
2. ao menos dois episddios de cefaleia preenchendo o
critério B e um dos critérios C ¢ D
B. Provocada por ¢ ocorrendo apenas em associagdo com a
tosse, o esfor¢o e/ou outra manobra de Valsalva
C. Inicio stbito

D. Durando entre um segundo e duas horas

E. Nao preenchendo os critérios da ICHD-3 para qualquer
outra cefaleia

F. Naomelhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

4.2 Cefaleia primdria do exercicio

Termos previamente utilizados: Cefaleia primaria do esforgo;
cefaleia benigna do esforgo.

Codificada em outro local: A migranea induzida pelo exercicio
esta codificada em 1. Migrdnea, de acordo com o seu tipo
ou subtipo.

Descrigdo: Cefaleia precipitada por qualquer forma de exerci-
cio, na auséncia de qualquer transtorno intracraniano.

Critérios diagnosticos:

A. Ao menos dois episédios de cefaleia preenchendo os
critérios Be C

B. Provocada por e ocorrendo apenas durante ou apds o
exercicio fisico extenuante

C. Durando <48 horas

D. Nio melhor explicada por outro diagnostico da ICHD-3.!

Nota:

1. Casos sintomaticos ocorrem. Na primeira ocorréncia
de uma cefaleia com essas caracteristicas, ¢ obrigatorio
excluir hemorragia subaracnodidea, dissec¢do arterial e
sindrome da vasoconstrigdo cerebral reversivel.

Comentarios: A 4.2 Cefaleia primaria do exercicio ocorre
particularmente em clima quente ou altitude elevada. Subti-
pos como a “cefaleia dos halterofilistas”, sdo reconhecidas,
mas ndo individualmente classificadas. Ao contrario da 4.1
Cefaleia primaria da tosse, a qual pode ser desencadeada
por sequéncias de esforgos de curta duragdo (p.ex., mano-
bras do tipo Valsalva), a 4.2 Cefaleia primaria do exercicio
habitualmente ¢ precipitada por exercicio fisico extenuante
prolongado.

No estudo Véga, a cefaleia possuia um carater pulsa-
til na maioria dos participantes com cefaleia do exercicio
(nem tanto entre os adolescentes afetados, dos quais quase
a metade apresentou duragdes da cefaleia menores do que 5
minutos).

Ha relatos de prevengdo em alguns pacientes pelo uso de
tartarato de ergotamina. A indometacina tem sido conside-
rada eficaz na maioria dos casos.

Os mecanismos patofisioldgicos subjacentes a 4.2 Cefa-
leia primaria do exercicio sdo desconhecidos. A maioria dos
investigadores acredita que a sua origem ¢ vascular, conside-
rando a hipotese de que a distens@o venosa ou arterial, secun-
daria ao exercicio fisico, seja 0 mecanismo indutor da dor. A
descoberta recente de que pacientes com 4.2 Cefaleia prima-
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ria do exercicio apresentam prevaléncia significantemente
maior de incompeténcia da valvula venosa jugular interna
(70% em comparagdo a 20% dos controles), sugere que a
congestdo venosa intracraniana causada por fluxo venoso
jugular retrogrado possa desempenhar um papel na patofi-
siopatologia desse transtorno.

4.2.1 Provdvel cefaleia primdria do exercicio

Critérios diagndsticos:
A. Qualquer um dos seguintes:
1.  um unico episddio de cefaleia preenchendo os cri-
térios Be C
2. ao menos dois episodios de cefaleia preenchendo o
critério B, mas ndo o critério C
B. Provocada por e ocorrendo apenas durante ou apds o
exercicio fisico extenuante
C. Duragao <48 horas
D. Nao preenchendo os critérios da ICHD-3 para qualquer
outra cefaleia
E. Naomelhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

4.3 Cefaleia primdria associada
a atividade sexual

Termos previamente utilizados: Cefaleia benigna do sexo; cefa-
leia vascular benigna do sexo; cefalalgia coital; cefaleia
coital; cefaleia do ato sexual; cefalalgia orgéstica; cefaleia
orgastica, cefaleia sexual.

Codificada em outro local: Cefaleia postural ocorrendo apds o
coito deve ser codificada como 7.2.3 Cefaleia atribuida a
hipotensdo intracraniana espontdnea, por ser mais provavel-
mente resultante do vazamento de liquido cefalorraquidiano.

Descrigdo: Cefaleia desencadeada por atividade sexual, geral-
mente comegando como uma dor bilateral magante conforme
a excitagdo sexual aumenta e repentinamente tornando-se
intensa no momento do orgasmo, na auséncia de qualquer
transtorno intracraniano.

Critérios diagnasticos:
A. Ao menos dois episddios de dor cefalica e/ou cervical
preenchendo os critérios B-D
B. Provocada por e ocorrendo apenas durante a atividade
sexual
C. Um dos dois ou ambos os seguintes:
1. aumento da intensidade paralelo ao aumento da
excitac¢do sexual
2. intensidade explosiva e abrupta logo antes ou
no momento do orgasmo
D. Durando de um minuto a 24 horas com intensidade
forte e/ou até 72 horas com intensidade fraca
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E. Niomelhorexplicada por outro diagndstico daICHD-3.1

Notas:

1. A 4.3 Cefaleia primaria associada a atividade sexual
ndo estd relacionada a alteragdo da consciéncia, vOomi-
tos ou sintomas visuais, sensoriais ou motores, enquanto
que a cefaleia sexual sintomatica pode estar. Na pri-
meira crise de cefaleia com atividade sexual é obrigato-
rio excluir hemorragia subaracnodidea, dissec¢@o arterial
intra e extracraniana e¢ sindrome da vasoconstri¢do cere-
bral reversivel (SVCR).

2. As cefaleias explosivas multiplas durante a atividade
sexual devem ser consideradas como 6.7.3 Cefaleia atri-
buida a sindrome da vasoconstri¢do cerebral reversivel
(qv) até que se prove o contrario por meio de estudos
angiograficos (incluindo a angiografia convencional, por
ressonancia magnética (RM) ou por tomografia com-
putadorizada (TC)) ou a ultrassonografia por Doppler
transcraniano. E importante ressaltar que as vasocons-
tricdes podem ndo ser observadas no estagio inicial da
SVCR; portanto, estudos de acompanhamento podem ser
necessarios.

Comentarios: Dois subtipos (cefaleia pré-orgastica e cefaleia
orgastica) foram incluidas na ICHD-I e na ICHD-II, mas,
desde entdo, estudos clinicos tém sido incapazes de distin-
gui-las; portanto, a 4.3 Cefaleia primaria associada a ati-
vidade sexual é agora considerada uma entidade unica com
apresentagdo variavel.

Estudos recentes tém demonstrado que até 40% de todos
0s casos tém um curso croénico por mais de um ano.

Alguns pacientes experimentam apenas uma crise de
4.3 Cefaleia primaria associada a atividade sexual durante
a vida; eles devem receber o diagnoéstico de 4.3.1 Provavel
cefaleia primaria associada a atividade sexual. Para pes-
quisa adicional sobre esse tipo de cefaleia, recomenda-se
incluir apenas pacientes com ao menos duas crises.

Pesquisas epidemiologicas t€ém mostrado também que
4.3 Cefaleia primdria associada a atividade sexual pode
ocorrer em qualquer idade da vida sexual ativa, ¢ mais preva-
lente em homens do que em mulheres (as proporgdes vao de
1,2:1 a 3:1), ocorre independentemente do tipo de atividade
sexual, na maioria dos casos ndo ¢ acompanhada por sinto-
mas autondmicos ou vegetativos, ¢ bilateral em dois tergos e
unilateral em um tergo dos casos ¢ ¢é difusa ou de localizac¢do
occipital em 80% dos casos. A frequéncia das crises de 4.3
Cefaleia primdria associada a atividade sexual deve estar
sempre relacionada a frequéncia da atividade sexual.

4.3.1 Provdvel cefaleia primdria associada
a atividade sexual

Critérios diagnosticos:
A. Qualquer um dos seguintes:



TRADUCAO DA SOCIEDADE BRASILEIRA DE CEFALEIA

1. um unico episddio de cefaleia preenchendo os cri-
térios B-D
2. ao menos dois episddios de cefaleia preenchendo
o critério B e um dos dois mas ndo ambos os crité-
rios C-D
B. Provocada por e ocorrendo apenas durante a atividade
sexual
C. Qualquer um dos seguintes:
1. aumento da intensidade paralelo ao aumento da
excita¢do sexual
2. intensidade explosiva e abrupta logo antes ou no
momento do orgasmo
D. Durando de um minuto a 24 horas com intensidade
forte e/ou até 72 horas com intensidade fraca
E. Nao preenchendo os critérios da ICHD-3 para qualquer
outra cefaleia
F. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

4.4 Cefaleia primdria em trovoada
Termo previamente utilizado: Cefaleia benigna em trovoada.

Codificada em outro local: 4.1 Cefaleia primaria da tosse, 4.2
Cefaleia primaria do exercicio e 4.3 Cefaleia primaria asso-
ciada a atividade sexual podem todas apresentar-se como
cefaleia em trovoada. Quando uma cefaleia desse tipo ¢ atri-
buida exclusivamente a um desses desencadeantes, ela deve
ser codificada de acordo com um desses tipos de cefaleia.

Descrigdo: Cefaleia de grande intensidade com inicio abrupto,
mimetizando aquela da ruptura de um aneurisma cerebral, na
auséncia de qualquer patologia intracraniana.

Critérios diagnosticos:

A. Dor de cabega forte preenchendo os critérios B e C

B. Inicio abrupto, atingindo a intensidade maxima em <1
minuto

C. Durando por >5 minutos

D. Nio melhorexplicada por outro diagndstico da ICHD-3.!?

Notas:

1. A cefaleia em trovoada esta frequentemente associada a
transtornos vasculares intracranianos graves, particular-
mente hemorragia subaracnodidea: ¢ obrigatdrio excluir
essa ¢ uma gama de outras condigdes afins, incluindo
hemorragia intracerebral, trombose venosa cerebral,
malformagdo vascular ndo-rota (aneurisma na maior
parte das vezes), dissec¢do arterial (intra e extracra-
niana), sindrome da vasoconstri¢do cerebral reversivel
(SVCR) e apoplexia hipofisaria. Outras causas organicas
de cefaleia em trovoada sdo meningite, cisto coloide do
terceiro ventriculo, hipotensdo intracraniana espontanea
e sinusite aguda (particularmente com barotrauma). 4.4
Cefaleia primaria em trovoada deve ser um diagnostico

feito em tltima instancia, atingido apenas quando todas
as causas organicas houverem sido comprovadamente
excluidas. Isso implica exame de neuroimagem normal,
incluindo os vasos cerebrais e/ou liquido cefalorraqui-
diano normal.

2. As vasoconstrigdes podem ndo ser observadas no esta-
gio inicial da SVCR. Por essa razdo, a provavel cefaleia
primdria em trovoada ndo ¢ um diagndstico que deve ser
dado, mesmo que temporariamente.

Comentario: Sdo poucas as evidéncias de que a cefaleia pri-
maria em trovoada existe como um transtorno primario: a
busca por uma causa subjacente deve ser pronta ¢ exaustiva.

4.5 Cefaleia por estimulo frio

Descrigdo: Cefaleia provocada por um estimulo frio aplicado
externamente a cabega ou ingerido ou inalado.

4.5.1 Cefaleia atribuida a aplicacdo
externa de um estimulo frio

Descrigdo: Cefaleia que se segue a exposig@o da cabega, des-
protegida, a um ambiente de muito baixa temperatura.

Critérios diagnosticos:

A. Ao menos dois episoédios de cefaleia aguda preen-
chendo os critérios B e C

B. Provocada por ¢ ocorrendo apenas durante a aplicagdo
de um estimulo frio externo a cabeca

C. Desaparecendo dentro de 30 minutos apds a remogao
do estimulo frio

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentario: Essa cefaleia ¢ o resultado do resfriamento
externo da cabega, como ocorre durante a exposi¢do em
clima muito frio, mergulho em agua fria ou quando rece-
bendo crioterapia. Alguns pacientes desenvolvem cefaleia
intensa em pontadas, de curta duragdo, localizada na regido
frontal medial, embora a dor possa ser unilateral e temporal,
frontal ou retro-orbital.

4.5.2 Cefaleia atribuida a ingestdo ou
inalagdo de um estimulo frio

Termos previamente utilizados: Cefaleia do sorvete; cefaleia de
congelar o cérebro

Descrigdo: Dor frontal ou temporal de curta duragdo, a qual
pode ser intensa, induzida, em individuos suscetiveis, pela
passagem de material frio (sélido, liquido ou gasoso) sobre o
palato e/ou parede faringea posterior.
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Critérios diagnasticos:

A. Ao menos dois episddios de cefaleia frontal ou tempo-
ral aguda preenchendo os critérios B e C

B. Provocada por e ocorrendo imediatamente ap6és um
estimulo frio sobre o palato e/ou parede faringea poste-
rior, por ingestdo de alimento ou bebida frios ou inala-
¢do de ar frio

C. Desaparecendo dentro de 10 minutos apds a remogao
do estimulo frio

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentarios: A 4.5.2 Cefaleia atribuida a ingestdo ou ina-
lagdo de estimulo frio ¢ comum na populagdo em geral,
especialmente entre aqueles que apresentam 1. Migrdnea.
A ingestdo rapida de gelo triturado ¢ uma causa particular-
mente provavel dessa cefaleia, mas ingerir sorvete, mesmo
que lentamente, também pode provoca-la.

A cefaleia ¢ frontal ou temporal e, mais comumente,
bilateral (mas pode ser lateralizada para o lado da cefaleia
migranosa habitual nos individuos que apresentam cefaleia
unilateral como parte de 1. Migrdnea).

4.5.3 Provdvel cefaleia por estimulo frio

Critérios diagnasticos:

A. Um tnico episodio de cefaleia preenchendo os critérios
BeC

B. Provocada por e ocorrendo apenas durante ou imedia-
tamente ap6os um estimulo frio aplicado externamente a
cabega ou ingerido ou inalado

C. Desaparecendo dentro de 10 minutos apds a remogao
do estimulo frio

D. Nao preenchendo os critérios da ICHD-3 para qualquer
outra cefaleia

E. Naomelhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentario: As subformas codificaveis sdo 4.5.3.1 Cefaleia
provavelmente atribuida a aplicagdo externa de estimulo
frio e 4.5.3.2 Cefaleia provavelmente atribuida a ingestdo
ou inalagdo de estimulo frio.

4.6 Cefaleia por pressdo externa

Descrigdo: Cefaleia resultante da compressdo ou tragdo conti-
nuadas sobre os tecidos moles pericranianos.

Comentario: A 4.6 Cefaleia por pressdo externa ¢ uma cefa-
leia primaria porque compressdo e tragdo sdo muito sutis
para causar dano ao couro cabeludo; em outras palavras, sdo
estimulos fisiologicos.
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4.6.1 Cefaleia por compressdo externa

Descrigdo: Cefaleia resultante da compressdo continuada dos
tecidos moles pericranianos; por exemplo, por uma faixa
apertada em volta da cabega, chapéu, capacete, ou 6culos
utilizados para natagdo ou mergulho, sem lesdo do couro
cabeludo.

Critérios diagnosticos:

A. Ao menos dois episodios de cefaleia preenchendo os
critérios B-D

B. Provocada por ¢ ocorrendo dentro de uma hora durante
compressdo externa continuada da testa ou do couro
cabeludo

C. Maxima no local da compressdo externa

D. Desaparecendo dentro de uma hora apds o alivio da
compressao externa

E. Naomelhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

4.6.2 Cefaleia por tracdo externa
Termo previamente utilizado: Cefaleia do rabo-de-cavalo.

Descrigdo: Cefaleia resultante da tragdo continuada dos teci-
dos moles pericranianos, sem lesdo do couro cabeludo.

Critérios diagnosticos:

A. Ao menos dois episodios de cefaleia preenchendo os
critérios B-D

B. Provocada por e ocorrendo apenas durante tracdo
externa continuada do couro cabeludo

C. Maxima no local da tragdo

D. Desaparecendo dentro de uma hora apds o alivio da
tracao

E. Naomelhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentario: A duragio da cefaleia varia de acordo com a gra-
vidade ¢ a durag@o da tra¢do externa. Embora a cefaleia seja
maxima no local da tragdo, ela frequentemente estende-se a
outras areas da cabega.

4.6.3 Provdvel cefaleia por pressdo externa

Critérios diagnosticos:
A. Qualquer um dos seguintes:
1.  um unico episddio de cefaleia preenchendo os cri-
térios B-D
2. ao menos dois episddios de cefaleia preenchendo
o critério B € um dos, mas ndo ambos, os critérios
CeD
B. Provocada por e ocorrendo apenas durante compressido
externa ou tra¢do continuadas sobre a testa e/ou couro
cabeludo
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C. Maxima no local da compressdo ou tragdo

D. Desaparecendo dentro de uma hora apds o alivio da
compressdo ou da tragdo

E. Nao preenchendo os critérios da ICHD-3 para qualquer
outra cefaleia

F. N&ao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrio: As subformas codificaveis sdo 4.6.3.1 Provdvel
cefaleia por compressdo externa e 4.6.3.2 Provavel cefaleia
por tragdo externa.

4.7 Cefaleia primdria em facada

Termos previamente utilizados: Dor do furador de gelo; “jabs
and jolts”; sindrome da agulha no olho; oftalmodinia perio-
dica; dor cefalica aguda breve.

Descrigdo: Pontadas de dor na cabega, transitorias e localiza-
das, que ocorrem espontaneamente na auséncia de doenga
organica das estruturas subjacentes ou dos nervos cranianos.

Critérios diagnasticos:

A. Dor cefalica ocorrendo espontancamente como uma
pontada inica ou uma série de pontadas e preenchendo
os critérios B e C

B. Cada pontada dura até alguns poucos segundos!

C. Aspontadas recorrem com frequéncia irregular, de uma
a varias por dia’

D. Sem sintomas autondomicos cranianos

E. Naomelhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3.

Notas:

1. Estudos mostram que 80% das pontadas duram 3 segun-
dos ou menos; ocasionalmente, as pontadas duram de
10-120 segundos.

2. A frequéncia das crises geralmente é baixa, com uma
ou algumas poucas por dia. Em casos raros, as pontadas
ocorrem repetitivamente ao longo de dias, ¢ ha um relato
de status com dura¢do de uma semana.

Comentarios: Testes de campo confirmaram a validade desses
critérios diagndsticos para 4.7 Cefaleia primaria em facada.
Eles permitem o diagnéstico da maioria das cefaleias pri-
marias caracterizadas por dor em pontadas, que ndo foram
classificadas na ICHD-II.

A 4.7 Cefaleia primaria em facada envolve regides extra-
trigeminais em 70% dos casos. Ela pode mover-se de uma
area a outra, tanto no mesmo hemicranio como no oposto:
em apenas um ter¢o dos pacientes ela tem uma localizagdo
fixa. Quando as pontadas sdo estritamente localizadas em
uma area, devem ser excluidas as alteragdes estruturais nessa
localizacdo ¢ na distribui¢do do nervo craniano afetado.

Alguns pacientes apresentam sintomas associados, mas
isso ndo inclui sintomas autonémicos cranianos. Isso ajuda a

diferenciar a 4.7 Cefaleia primdria em facada da 3.3 Crises
de cefaleia neuralgiforme unilateral breve.

A 4.7 Cefaleia primaria em facada ¢ mais comumente
observada nos individuos com 1. Migrdnea, nos quais as
pontadas tendem a localizar-se na area habitualmente afetada
pelas cefaleias migranosas.

4.7.1 Provdvel cefaleia primdria em facada

Critérios diagndsticos:

A. Dor cefalica ocorrendo espontancamente como uma
pontada inica ou uma série de pontadas

B. Somente dois dos seguintes:
1. cada pontada dura até alguns poucos segundos
2. as pontadas recorrem com frequéncia irregular, de

uma a varias por dia

3. sem sintomas autonémicos cranianos

C. Nao preenchendo os critérios da ICHD-3 para qualquer
outra cefaleia

D. Nao melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3.

4.8 Cefaleia numular
Termo previamente utilizado: Cefaleia em forma de moeda.

Descrigdo: Dor de duragdo altamente variavel, mas frequen-
temente cronica, em uma pequena area circunscrita do
couro cabeludo e na auséncia de qualquer lesdo estrutural
subjacente.

Critérios diagndsticos:

A. Dor cefalica continua ou intermitente preenchendo o
critério B

B. Sentida exclusivamente em uma area do couro cabe-
ludo, com todas as quatro seguintes caracteristicas:
1. contorno bem delimitado
2. tamanho e formato fixos
3. circular ou eliptica
4. 1-6 cm de diametro

C. Nio melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3.!

Nota:

1. Outras causas, especialmente as lesdes estruturais ¢ der-
matologicas, foram excluidas através da historia, exame
fisico e investiga¢des apropriadas.

Comentarios: A area dolorosa pode estar localizada em qual-
quer parte do couro cabeludo, mas habitualmente localiza-se
na regido parietal. Raramente, a 4.8 Cefaleia numular é bi ou
multifocal, sendo que cada area sintomatica retém todas as
caracteristicas da cefaleia numular.

A intensidade da dor habitualmente é leve a moderada,
mas ocasionalmente pode ser forte. Sobrepostas a dor de
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fundo, exacerbagdes espontaneas ou desencadeadas podem
ocorrer.

A duragdo ¢ altamente variavel: em até 75% dos casos
publicados, o transtorno foi cronico (presente por mais de
trés meses), mas casos com duracgdes de segundos, minutos,
horas ou dias também tém sido relatados.

A area afetada comumente apresenta combinagdes varia-
veis de hipoestesia, disestesia, parestesia, alodinia e/ou
hipersensibilidade.

4.8.1 Provdvel cefaleia numular

Critérios diagndsticos:

A. Dor cefalica continua ou intermitente preenchendo o
critério B

B. Sentida exclusivamente em uma area do couro cabeludo,
com apenas trés das quatro seguintes caracteristicas:
1. contorno bem delimitado
2. tamanho e formato fixos
3. circular ou eliptica
4. 1-6 cm de diametro

C. Nao preenchendo os critérios da ICHD-3 para qualquer
outra cefaleia

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

4.9 Cefaleia hipnica

Termos previamente utilizados: Sindrome da cefaleia hipnica;
cefaleia “do despertador”.

Descrigdo: Crises de cefaleia frequentemente recorrentes
desenvolvendo-se apenas durante o sono, causando o des-
pertar ¢ durando por até 4 horas, sem sintomas associados
caracteristicos ¢ ndo atribuidas a outra patologia.

Critérios diagnosticos:

A. Crises recorrentes de cefaleia preenchendo os critérios
B-E

Desenvolvendo-se apenas durante o sono, e provocando
o despertar

Ocorrendo em >10 dias/més por >3 meses

Durando de 15 minutos até 4 horas apds o despertar
Sem sintomas autonémicos cranianos ou inquictude
N&o melhor explicada por outro diagnostico daICHD-3.12

o

mmo 0

Notas:

1. A distingdo em relagdo a um dos tipos ou subtipos de
3. Cefaleias trigeminoautonémicas, especialmente a 3.1
Cefaleia em salvas, é necessaria para o manejo efetivo.

2. Outras possiveis causas de cefaleia desenvolvendo-se
durante o sono e causando o despertar devem ser des-
cartadas, com atencdo especial sendo dada a apneia do
sono, hipertensdo noturna, hipoglicemia e uso excessivo
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de medicamentos; transtornos intracranianos também
devem ser excluidos. No entanto, a presen¢a da sindrome
da apneia do sono nio necessariamente exclui o diagnds-
tico de 4.9 Cefaleia hipnica.

Comentarios: Um estudo recente sugeriu que esses critérios,
introduzidos na ICHD-3 beta, sdo mais sensiveis para 4.9
Cefaleia hipnica do que aqueles da ICHD-II.

A 4.9 Cefaleia hipnica comega habitualmente depois dos
50 anos de idade, mas pode ocorrer em pessoas mais jovens.

A dor ¢ costumeiramente leve a moderada, porém dor
forte ¢ relatada por um quinto dos pacientes. A dor ¢ bilateral
em cerca de dois ter¢os dos casos. As crises habitualmente
duram de 15 a 180 minutos, porém dura¢des maiores tém
sido descritas.

A maioria dos casos ¢ persistente, com cefaleias diarias
ou quase diarias, porém um subtipo episodico (em <15 dias/
més) pode ocorrer.

Embora tenha sido considerado que as caracteristicas da
4.9 Cefaleia hipnica eram habitualmente do tipo tensdo-si-
miles, estudos recentes descobriram que os pacientes podiam
apresentar-se com caracteristicas migranosas e que alguns
deles apresentavam nausea durante as crises.

O inicio da 4.9 Cefaleia hipnica ndo esta relacionado ao
estagio do sono. Um estudo recente de imagem por ressonan-
cia magnética (RM) mostrou reducéo do volume da substancia
cinzenta hipotalamica em pacientes com 4.9 Cefaleia hipnica.

O litio, a cafeina, a melatonina e a indometacina tém sido
tratamentos efetivos em varios casos relatados.

4.9.1 Provdvel cefaleia hipnica

Critérios diagnosticos:

A. Crises recorrentes de cefaleia preenchendo os critérios
BeC

B. Desenvolvendo-se apenas durante o sono, ¢ provocando
o despertar

C. Apenas dois dos seguintes:
1.  ocorrendo em >10 dias/més por >3 meses
2. durando de 15 minutos até 4 horas ap6s o despertar
3. semsintomas autondmicos cranianos ou inquictude

D. Nao preenchendo os critérios da ICHD-3 para qualquer
outra cefaleia

E. Naomelhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

4.10 Cefaleia persistente e didria
desde o inicio (CPDI)

Termos previamente utilizados: Cefaleia cronica de inicio
agudo; cefaleia cronica de novo.

Descrigdo: Cefaleia persistente, diaria desde o seu inicio, 0
qual ¢é claramente lembrado. A dor ndo possui tragos caracte-
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risticos e pode ser migranea-simile, do tipo tensdo-simile, ou
possuir elementos de ambas.

Critérios diagnosticos:

A. Cefaleia persistente preenchendo os critérios B e C

B. Inicio distinto e claramente lembrado, com a dor tor-
nando-se continua e sem remissdo dentro de 24 horas

C. Presente por >3 meses

D. Nio melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3.#

Notas:

1. A4.10 Cefaleia persistente e diaria desde o inicio (CPDI)
¢ Unica, na medida em que a cefaleia ¢ diaria desde o seu
inicio e torna-se muito rapidamente sem remissdo, ocor-
rendo tipicamente em individuos sem uma historia de
cefaleia prévia. Os pacientes com esse transtorno inva-
riavelmente lembram e podem descrever precisamente
um inicio assim; se eles ndo podem fazé-lo, outro diag-
néstico deve ser feito. No entanto, pacientes com cefaleia
prévia (1. Migrdnea ou 2. Cefaleia do tipo tensao (CTT))
ndo sdo excluidos desse diagndstico, mas eles ndo devem
descrever um aumento da frequéncia da cefaleia antes do
seu inicio. Do mesmo modo, pacientes com cefaleia pré-
via ndo devem descrever exacerbagdo associada com ou
seguida por uso excessivo de medicamentos.

2. A4.10 Cefaleia persistente e diaria desde o inicio (CPDI)
pode ter caracteristicas sugestivas tanto de 1. Migrdnea
como de 2. Cefaleia do tipo tensdo (CTT). Mesmo que
os critérios para 1.3 Migrdnea cronica e/ou 2.3 Cefaleia
do tipo tensdo cronica também possam ser preenchidos,
o diagnostico padrao € 4.10 Cefaleia persistente e didria
desde o inicio (CPDI), sempre que os critérios para esse
transtorno forem preenchidos. Por outro lado, quando os
critérios para 4.10 Cefaleia persistente e didaria desde o
inicio (CPDI) e 3.4 Hemicrania continua sdo preenchi-
dos, esse ultimo ¢ o diagndstico padrao.

3. O uso de farmacos abortivos pode exceder os limi-
tes definidos como causadores de 8.2 Cefaleia por uso
excessivo de medicamentos (MOH/CEM). Em tais casos,
o diagnostico de 4.10 Cefaleia persistente e diaria desde
o inicio (CPDI) ndo pode ser feito, a menos que o inicio
da cefaleia diaria preceda claramente o uso excessivo de
medicamentos. Quando isso ocorrer, devem ser dados
ambos os diagnosticos, 4.10 Cefaleia persistente e didria
desde o inicio (CPDI) ¢ 8.2 Cefaleia por uso excessivo de
medicamentos (MOH/CEM).

4. Em todos os casos, outras cefaleias secundarias, como
5.1 Cefaleia aguda atribuida a lesdo cefilica traumd-
tica, 7.1 Cefaleia atribuida a hipertensdo liquorica ¢
7.2 Cefaleia atribuida a hipotensdo liquérica devem ser
excluidas através de investigagdo apropriada.

Comentario: A 4.10 Cefaleia persistente e diaria desde o
inicio (CPDI) possui dois subtipos: um subtipo autolimi-

tado, que tipicamente desaparece sem tratamento dentro
de alguns meses, e um subtipo refratario, que ¢ resistente a
regimes agressivos de tratamento. Esses ndo sdo codificados
separadamente.

4.10.1 Provdvel cefaleia persistente e
didria desde o inicio

Critérios diagnasticos:

A. Cefaleia persistente preenchendo os critérios B e C

B. Inicio distinto e claramente lembrado, com a dor tor-
nando-se continua ¢ sem remissdo dentro de 24 horas

C. Presente por <3 meses

D. Nao preenchendo os critérios da ICHD-3 para qualquer
outra cefaleia

E. Naomelhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.
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Parte Dois

AS CEFALEIAS SECUNDARIAS

5. Cefaleia atribuida a trauma ou lesao cefalica e/ou cervical

6. Cefaleia atribuida a transtorno vascular craniano e/ou cervical
7. Cefaleia atribuida a transtorno intracraniano nao vascular

8. Cefaleia atribuida a uma substancia ou a sua supressao

9. Cefaleia atribuida a infeccao

10. Cefaleia atribuida a transtorno da homeostase

11. Cefaleia ou dor facial atribuida a transtorno do cranio, pescoco, olhos, orelhas,
nariz, seios paranasais, dentes, boca ou outra estrutura facial ou cervical

12. Cefaleia atribuida a transtorno psiquiatrico
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Introducio as cefaleias secundarias

Quando um paciente apresenta cefaleia pela primeira vez,
ou um novo tipo de cefaleia, ¢, a0 mesmo tempo, desen-
volve um tumor cerebral, é correto concluir que a cefaleia
¢ secundaria ao tumor. Tais pacientes devem receber apenas
um diagndstico para a cefaleia — 7.4 Cefaleia atribuida a
neoplasia intracraniana (ou um de seus subtipos) — mesmo
quando a cefaleia, sob o aspecto fenomenoldgico, pareca ser
migranea, cefaleia do tipo tensdo ou cefaleia em salvas. Em
outras palavras, uma cefaleia de novo, ocorrendo simulta-
neamente a outro transtorno reconhecidamente capaz de cau-
sa-la, ¢ sempre diagnosticada como secundaria.

A situacdo ¢é diferente quando o paciente apresentou pre-
viamente um tipo de cefaleia primaria que piora em estreita
relagdo temporal com a ocorréncia de outro transtorno.
Existem trés possiveis explicacdes para essa piora: que ela
¢ uma coincidéncia; que ela ¢ um agravamento da cefaleia
primaria, causalmente relacionada ao outro transtorno; que
ela representa uma nova cefaleia, novamente causalmente
relacionada ao outro transtorno. As regras gerais para atri-
buig¢do desenvolvidas na ICHD-II permitiam um ou dois
diagndsticos nessas circunstancias, mas baseavam-se no jul-
gamento. Elas foram modificadas na ICHD-3 beta para que
fossem menos sujeitas a interpretacdo e estas modifica¢des
foram mantidas.

1. Quando uma cefaleia nova ocorre pela primeira vez em
estreita relagdo temporal com outro transtorno que ¢
reconhecidamente capaz de causar cefaleia, ou preenche
outros critérios de causalidade para aquele transtorno, a
nova cefaleia ¢ codificada como uma cefaleia secunda-
ria atribuida ao transtorno causal. Isso permanece ver-
dadeiro mesmo quando a cefaleia possui as caracteristi-
cas de uma cefaleia primaria (migranea, cefaleia do tipo
tensdo, cefaleia em salvas ou uma das outras cefaleias
trigeminoautondmicas).

2. Quando uma cefaleia primaria preé-existente torna-se cro-
nica ou significativamente pior (geralmente significando
um aumento de duas vezes na sua frequéncia e/ou gra-
vidade) em estreita relagdo temporal com tal transtorno
causal, tanto o diagnéstico primario como o secundario
devem ser dados, contanto que existam boas evidéncias
de que o transtorno pode causar cefaleia.

A ICHD-II padronizou o formato dos critérios diagnds-
ticos para as cefaleias secundarias, porém isso ndo ocorreu
sem problemas. Uma revisdo foi adotada na ICHD-3 beta ¢
também foi mantida:
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Critérios diagndsticos gerais para
cefaleias secunddrias:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Outro transtorno cientificamente documentado como
capaz de causar cefaleia foi diagnosticado!
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes?:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relagdo temporal
com o inicio do transtorno causal presumido
2. um ou dois dos seguintes:
a. cefaleiapiorou, significativamente, em paralelo
com a piora do transtorno causal presumido
b. cefaleia melhorou, significativamente, em
paralelo com a melhora do transtorno causal
presumido
3. a cefaleia possui caracteristicas tipicas para o
transtorno causal®
4. existem outras evidéncias de causalidade*
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Notas:

1. Como a cefaleia ¢ extremamente prevalente, ela pode
ocorrer simultaneamente a outro transtorno por acaso ¢
sem relacdo causal. Logo, uma cefaleia secundaria pode
ser diagnosticada em definitivo apenas quando existe
solida evidéncia proveniente de estudos cientificos publi-
cados de que o transtorno especificado no critério B é
capaz de causar cefaleia. As evidéncias cientificas podem
vir de grandes estudos clinicos observando estreita rela-
¢do temporal entre o transtorno ¢ o desfecho da cefaleia
depois do tratamento do transtorno, ou de estudos meno-
res utilizando métodos de imagem, exames laboratoriais
ou outros exames paraclinicos, mesmo se esses nao
forem prontamente disponiveis para o médico que uti-
lizara esses critérios para fazer diagndsticos. Em outras
palavras, métodos de estudo que ndo sdo uteis no uso
rotineiro dos critérios diagndsticos podem, no entanto,
ser Uteis para estabelecer relagdes causais gerais como
a base do critério B. Ao longo da ICHD-3, por outro
lado, os critérios diagnosticos restringem-se a informa-
¢do razoavelmente disponivel para o médico que esta
fazendo o diagnostico em uma situagéo clinica tipica.

2. Os critérios gerais requerem a presenca de ao menos duas
caracteristicas comprobatorias distintas, ¢ permitem até
quatro tipos de evidéncia, conforme estabelecido. Nem
todos esses quatro tipos sdo apropriados para todos os
transtornos, ¢ nem todos os quatro precisam ser parte dos
critérios especificos para uma cefaleia secundaria espe-
cifica, quando esse ¢ o caso. Existem algumas poucas
cefaleias secundarias para as quais a evidéncia de causa-
lidade depende fortemente do inicio em estreita relagdo
temporal com a causa presumida. Sdo exemplos disso os
subtipos de 7.2 Cefaleia atribuida a hipotensdo liquo-
rica, a qual é habitualmente — mas ndo invariavelmente —
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ortostatica, sendo entdo que essa caracteristica ndo pode
ser considerada confiavel como um critério diagnoéstico.
Em tais casos, o critério D ¢ de particular importancia.
Um exemplo ¢ o inicio muito repentino (em trovoada) da
cefaleia em 6.2.2 Cefaleia aguda atribuida a hemorra-
gia subaracndidea ndo traumatica. As caracteristicas (se
ha alguma) devem ser especificadas para cada cefaleia
secundaria.

4. TIsso deve ser especificado (se apropriado) para cada cefa-

leia secundaria. Um exemplo desse tipo de evidéncia ¢ a
concordancia entre o local da cefaleia e a localizagdo de
um transtorno causal presumido. Outros sdo as variagdes
em paralelo entre as caracteristicas da cefaleia (como a
intensidade) e os marcadores de atividade do transtorno
causal presumido (p.ex. alteragdes de neuroimagem ou
em outras medi¢des laboratoriais [como a velocidade de
hemossedimentacdo em 6.4.1 Cefaleia atribuida a arte-
rite de células gigantes)).
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5. Cefaleia atribuida a trauma ou
lesdo cefilica e/ou cervical

5.1 Cefaleia aguda atribuida a lesdo cefalica traumatica
5.1.1 Cefaleia aguda atribuida a lesdo cefalica traumatica
moderada ou grave
5.1.2 Cefaleia aguda atribuida a les@o cefélica traumatica leve
5.2 Cefaleia persistente atribuida a lesdo cefalica traumatica
5.2.1 Cefaleia persistente atribuida a lesdo cefalica traumatica
moderada ou grave
5.2.2 Cefaleia persistente atribuida a lesao cefélica
traumatica leve
5.3 Cefaleia aguda atribuida a lesdo em chicotada
5.4 Cefaleia persistente atribuida a lesdo em chicotada
5.5 Cefaleia aguda atribuida a craniotomia
5.6 Cefaleia persistente atribuida a craniotomia

Comentdrio geral

Cefaleia primaria, secundaria ou ambas? As regras gerais para
atribui¢@o a outro transtorno aplicam-se a 5. Cefaleia atri-
buida a trauma ou lesdo cefalica e/ou cervical.

1. Quando uma cefaleia ocorre pela primeira vez em estreita
relagdo temporal com um trauma ou lesdo cefélica e/ou
cervical, ela é codificada como uma cefaleia secundaria
atribuida ao trauma ou a les@o. Isso permanece verda-
deiro quando a nova cefaleia possui as caracteristicas
de qualquer uma das cefaleias primarias classificadas na
Parte Um da ICHD-3.

2. Quando uma cefaleia pré-existente, com as caracte-
risticas de uma cefaleia primaria, torna-se crénica, ou
piora significativamente (significando habitualmente um
aumento de duas ou mais vezes na sua frequéncia ¢/ou
gravidade) em estreita relagdo temporal com esse trauma
ou lesdo, tanto o diagndstico inicial de cefaleia como o
diagnostico de 5. Cefaleia atribuida a trauma ou lesdo
cefalica e/ou cervical (ou um dos seus tipos ou subtipos)
devem ser dados, contanto que existam boas evidéncias
de que o transtorno pode causar cefaleia.

Introducdo

Os tipos da 5. Cefaleia atribuida a trauma ou lesdo cefd-
lica e/ou cervical estdo entre as cefaleias secundarias mais
comuns. Durante os primeiros trés meses a partir do inicio
eles sdo considerados agudos; se eles continuam além desse
periodo sdo denominados persistentes. Esse periodo de
tempo ¢é consistente com os critérios diagnésticos da ICHD-
-11, embora o termo persistente tenha sido adotado no lugar
de crénico(a).

Nao existem caracteristicas especificas de cefaleia
que reconhecidamente permitam diferenciar os tipos de
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5. Cefaleia atribuida a trauma ou lesdo cefdlica e/ou cer-
vical de outros tipos de cefaleia; na maioria das vezes esses
assemelham-se a 2. Cefaleia do tipo tensdo (CTT) ou 1.
Migranea. Sendo assim, o seu diagnostico ¢ amplamente
dependente da estreita relacdo temporal entre o trauma ou
a les@o ¢ o inicio da cefaleia. Em consonancia com aqueles
da ICHD-II, os critérios diagnésticos da ICHD-3 para todos
os tipos de 5. Cefaleia atribuida a trauma ou lesdo cefilica
e/ou cervical requerem que a cefaleia seja relatada como
tendo desenvolvido-se dentro de sete dias a partir do trauma
ou da lesdo, ou dentro de sete dias apo6s o trauma ou dano, ou
dentro de sete dias apos o paciente recobrar a capacidade de
perceber e relatar a dor. Embora este intervalo de sete dias
seja um tanto arbitrario e que alguns especialistas argumen-
tem que a cefaleia pode surgir ap6s um intervalo mais longo
em uma minoria de pacientes, ndo ha, atualmente, evidéncia
suficiente a fim de mudar este requisito. Encoraja-se a reali-
zacdo de pesquisas que testem os critérios diagnosticos para
AS5.1.1.1 Cefaleia aguda de inicio tardio atribuida a lesdo
cefalica traumatica moderada ou grave e A5.1.2.1 Cefaleia
aguda de inicio tardio atribuida a lesdo cefalica traumatica
leve (veja o Apéndice).

A cefaleia pode surgir como um sintoma isolado apds um
trauma ou uma lesdo ou como um de uma constelagdo de
sintomas, habitualmente incluindo tontura, fadiga, reducdo
da capacidade de concentragdo, lentiddo psicomotora, pro-
blemas de memoria discretos, ins6nia, ansiedade, altera¢des
da personalidade e irritabilidade. Quando varios destes sin-
tomas surgem apo6s um trauma cefalico, pode-se considerar
que o paciente apresenta uma sindrome pos-concusséo.

A patogénese de 5. Cefaleia atribuida a trauma ou lesdo
cefalica e/ou cervical é frequentemente obscura. Varios
fatores que podem contribuir para o seu surgimento incluem
— mas ndo estdo limitados a — lesdo axonal, alteragdes no
metabolismo cerebral, neuroinflamacgdo, alteracdes na
hemodinamica cerebral, predisposi¢do genética subjacente,
psicopatologia ¢ a expectativa do paciente em desenvolver
cefaleia apds um trauma cefalico. Uma pesquisa recente, uti-
lizando modalidades avangadas de neuroimagem, sugere um
potencial para detectar anormalidades cerebrais funcionais,
estruturais e metabodlicas apés traumas menores 0s quais ndo
sdo detectaveis por meio dos testes diagndsticos convencio-
nais. Distarbios do sono, distarbios do humor e estressores,
psicossociais e outros, pos-traumaticos podem, plausivel-
mente, influenciar o surgimento ¢ a perpetuagdo da cefaleia.
O uso excessivo de medicamentos abortivos para cefaleia
pode contribuir para a persisténcia da mesma apds trauma
cefalico através do desenvolvimento de 8.2 Cefaleia por
uso excessivo de medicamentos (MOH/CEM). Os clinicos
devem considerar esta possibilidade sempre que uma cefa-
leia pés-traumatica persiste além da fase inicial pos-trauma.

Fatores de risco para o desenvolvimento de 5. Cefaleia
atribuida a trauma ou lesdo cefalica e/ou cervical podem
incluir um histérico prévio de cefaleia, lesdes de menor
gravidade, sexo feminino e a presenca de transtornos psi-
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quiatricos comoérbidos. A associagdo entre traumas cefa-
licos repetitivos e o desenvolvimento de cefaleia deve ser
melhor investigada. Ainda é amplamente debatido o grau em
que uma expectativa do paciente quanto ao surgimento de
cefaleia apos lesdo cefalica e o litigio referente a tal cefa-
leia promovem o seu desenvolvimento e a sua persisténcia.
A maioria das evidéncias sugere que a simulagdo ¢ um fator
em apenas uma pequena minoria dos pacientes.

E reconhecido que alguns pacientes desenvolvem
cefaleia apds um trauma cefalico de menor gravidade — téo
pouco significativo que ndo preenche os critérios mesmo
para lesdo cerebral traumatica leve. Essas cefaleias podem
comegar ap6s um Unico trauma ou depois de impactos mini-
mos repetitivos na cabega (p.ex., jogadores de rugby ou de
futebol americano). No entanto, a cefaleia que ocorre devido
a traumas cefalicos minimos ainda nao foi adequadamente
estudada, portanto, os dados sdo insuficientes para apoiar
0 seu reconhecimento ¢ inclusdo na ICHD-3. A pesquisa
em cefaleia consequente a trauma cefalico minimo, talvez
guiada pelos critérios diagnésticos para A5.8 Cefaleia aguda
atribuida a outro trauma ou lesdo cefadlica e/ou cervical e
AS5.9 Cefaleia persistente atribuida a outro trauma ou lesdo
cefalica e/ou cervical, & encorajada.

A 5. Cefaleia atribuida a trauma ou lesdo cefilica e/ou
cervical também ¢é relatada em criangas, embora com menor
frequéncia do que em adultos. As apresentagdes clinicas dos
tipos sdo similares em criangas e adultos, e os critérios diag-
nosticos em crianga s3o 0S mesmos.

5.1 Cefaleia aguda atribuida a
les@o cefdlica traumdtica

Codificadas em outro local: Trauma como resultado de movi-
mentos de aceleragdo/desaceleragdo da cabega, com flexdo/
extensdo do pescogo ¢ classificado como lesdo em chicotada.
A cefaleia aguda atribuida a tal trauma ¢ codificada como 5.3
Cefaleia aguda atribuida a lesdo em chicotada. A cefaleia
aguda atribuida a craniotomia cirurgica realizada por outras
razdes que nao lesdo cefalica traumatica € codificada como
5.5 Cefaleia aguda atribuida a craniotomia.

Descrigdo: Cefaleia causada por lesdo cefalica traumatica,
com duragdo menor que trés meses.

Critérios diagnosticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D
B. Ocorreu leséo cefalica traumatica'
C. A cefaleia ¢ relatada como tendo se desenvolvido den-
tro de sete dias apos um dos seguintes:
1. alesdo cefalica
2. arecuperagdo da consciéncia apds a lesdo cefalica
3. interrup¢do do uso de medicamento(s) que redu-
z(em) a habilidade de perceber ou relatar a cefaleia
apos a lesdo cefalica

D. Qualquer um dos seguintes:
1. acefaleia desapareceu dentro de trés meses apds o
seu inicio
2. acefaleia ainda ndo desapareceu, mas ainda ndo se
passaram trés meses desde o seu inicio
E. Naomelhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:

1. Lesdo cefalica traumatica ¢ definida como uma lesdo
estrutural ou funcional resultante da acdo de forcas exter-
nas sobre a cabega. Isso inclui um impacto entre a cabega
e um objeto, penetracdo da cabega por um corpo estra-
nho, forcas geradas por estouros ou explosdes e outras
forgas ainda a ser definidas.

Comentario: A condigdo de que a cefaleia deve ser descrita
como tendo se desenvolvido dentro de sete dias € algo arbi-
traria (veja a “Introdugdo”, acima). Comparado a intervalos
mais longos, um intervalo de sete dias gera critérios diagnos-
ticos com maior especificidade para 5.1 Cefaleia aguda atri-
buida a lesdo cefilica traumatica (i.e., evidéncia mais forte
de causalidade), mas também uma perda de sensibilidade
correspondente. Mais pesquisas sdo necessarias sobre se
um intervalo diferente poderia ou ndo ser mais apropriado.
Enquanto isso, os critérios do Apéndice para AS5.1.1.1 Cefa-
leia aguda de inicio tardio atribuida a lesdo cefilica trau-
madtica moderada ou grave e A5.1.2.1 Cefaleia aguda de ini-
cio tardio atribuida a lesdo cefalica traumadtica leve podem
ser utilizados quando o intervalo entre a lesdo e o inicio da
cefaleia é maior que sete dias.

5.1.1 Cefaleia aguda atribuida a lesdo cefdlica
traumdtica moderada ou grave

Critérios diagnosticos:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 5.1 Cefaleia
aguda atribuida a lesdo cefalica traumatica

B. Lesdo cefalica associada a ao menos um dos seguintes:

perda da consciéncia por >30 minutos

escore da Escala de Coma de Glasgow <13

amnésia pos-traumatica durando >24 horas'

alteragdo no nivel de percepgdo por >24 horas

evidéncia, por exames de imagem, de uma lesdo

cefalica traumadtica, como fratura de cranio,

hemorragia intracraniana e/ou contusdo cerebral.

RAE S .

Nota:

1. A duragdo da amnésia pos-traumatica ¢ definida como o
tempo entre o trauma cefélico e a retomada da evocagao
continua normal dos eventos.
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5.1.2 Cefaleia aguda atribuida a lesdo cefdlica
traumdtica leve

Critérios diagnasticos:
A. Cefaleia preenchendo os critérios para 5.1 Cefaleia
aguda atribuida a lesdo cefalica traumatica
B. Lesdo cefalica preenchendo ambos os seguintes:
1. sem associag@o com qualquer dos seguintes:
perda da consciéncia por >30 minutos
escore da Escala de Coma de Glasgow <13
amnésia pds-traumatica durando >24 horas'
alteragdo no nivel de percepgao por >24 horas
evidéncia, por exames de imagem, de uma
lesdo cefalica traumatica, como fratura de
cranio, hemorragia intracraniana e/ou contu-
sdo cerebral
2. associada a um ou mais dos seguintes sintomas e/
ou sinais:
a. confusdo, desorientagdo ou consciéncia dimi-
nuida, transitorias
b. perda da memoria relativa a eventos imedia-
tamente prévios ou posteriores ao trauma
c. dois ou mais dos seguintes sintomas sugesti-
vos de lesdo cerebral traumatica leve:
i.  nausea
ii. vOmitos
iii.  disturbios visuais
iv. tontura e/ou vertigem
v.  desequilibrio postural e/ou da marcha
vi. memoria e/ou concentragdo prejudicadas.

oo os

Nota:

1. A duragdo da amnésia pos-traumatica ¢ definida como o
tempo entre o trauma cefélico e a retomada da evocagao
continua normal dos eventos.

Comentario: Os critérios diagnosticos para lesdo cefélica trau-
matica leve e aqueles para lesdo cefalica traumatica mode-
rada ou grave permitem uma variabilidade substancial na
gravidade da lesdo classificada em cada categoria. Isso tem
levado alguns especialistas a sugerir a inclusdo de categorias
adicionais: cefaleia atribuida a lesdo cefalica traumadtica
muito leve ¢ cefaleia atribuida a lesdo cefdlica traumatica
muito grave. As evidencias existentes sdo insuficientes para
adicionar essas categorias no presente, porém estudos futu-
ros devem investigar a utilidade de fazé-lo.

5.2 Cefaleia persistente atribuida a

lesdo cefdlica traumdtica
Codificada em outro local: Trauma como resultado de movi-
mentos de aceleragdo/desaceleracdo da cabeca, com flexdo/

extensdo do pescogo ¢ classificado como lesdo em chico-
tada. A cefaleia persistente atribuida a tal trauma ¢ codificada
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como 5.4 Cefaleia persistente atribuida a lesdo em chico-
tada. A cefaleia persistente atribuida a craniotomia cirurgica
realizada por outras razdes que ndo lesdo cefélica trauma-
tica ¢ codificada como 5.6 Cefaleia persistente atribuida a
craniotomia.

Descrigdo: Cefaleia causada por lesdo cefalica traumatica,
com duragdo maior que trés meses.

Critérios diagnosticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D
B. Ocorreu lesdo cefélica traumatica'
C. A cefaleia ¢ relatada como tendo se desenvolvido den-
tro de sete dias apos um dos seguintes:
1. alesdo cefalica
2. arecuperagdo da consciéncia ap0s a lesdo cefélica
3. interrup¢do do uso de medicamento(s) que
reduz(em) a habilidade de perceber ou relatar a
cefaleia apds a lesdo cefalica
D. A cefaleia persiste por >3 meses depois do seu inicio
E. Nio melhor explicada por outro diagnostico da ICHD-3.?

Nota:

1. A lesdo cefalica traumatica ¢ definida como uma lesdo
estrutural ou funcional resultante da acdo de forcas exter-
nas sobre a cabega. Isso inclui um impacto entre a cabega
¢ um objeto, penetracdo da cabega por um corpo estra-
nho, forcas geradas por estouros ou explosoes, ¢ outras
forgas ainda a ser definidas.

2. Quando a cefaleia decorrente de lesdo cefalica se torna
persistente, a possibilidade de 8.2 Cefaleia por uso
excessivo de medicamentos (MOH/CEM) precisa ser
considerada.

Comentarios: A condig¢do de que a cefaleia deve ser descrita
como tendo se desenvolvido dentro de sete dias ¢ algo arbi-
traria (veja a “Introdugdo”, acima). Comparado a intervalos
mais longos, um intervalo de sete dias gera critérios diagnos-
ticos com maior especificidade para 5.2 Cefaleia persistente
atribuida a lesdo cefdlica traumadtica (i.e., evidéncia mais
forte de causalidade), mas também uma perda de sensibili-
dade correspondente. Mais pesquisas sdo necessarias sobre
se um intervalo diferente poderia ou ndo ser mais apropriado.
Enquanto isso, os critérios do Apéndice para A5.2.1.1 Cefa-
leia persistente de inicio tardio atribuida a lesdo cefdilica
traumdatica moderada ou grave e A5.2.2.1 Cefaleia persis-
tente de inicio tardio atribuida a lesdo cefdlica traumdtica
leve podem ser utilizados quando o intervalo entre a lesdo e
o inicio da cefaleia é maior que sete dias.

Para haver consisténcia com os critérios diagnosticos
para cefaleia pos-traumatica cronica da ICHD-II e com o
intervalo de tempo utilizado no diagnostico de outras cefa-
leias secundarias, trés meses € o intervalo de tempo além do
qual uma cefaleia atribuida a uma lesdo ou trauma cefalico
¢ considerada persistente. Pesquisa adicional ¢ necessaria a
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fim de investigar se intervalos mais curtos ou mais longos
podem ser apropriadamente adotados.

5.2.1 Cefaleia persistente atribuida a lesdo cefdlica
traumdtica moderada ou grave

Critérios diagnosticos:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 5.2 Cefaleia per-
sistente atribuida a lesdo cefalica traumatica

B. Lesdo cefalica associada a a0 menos um dos seguintes:

perda da consciéncia por >30 minutos

escore da Escala de Coma de Glasgow < 13

amnésia pOs-traumatica por >24 horas!

alteragdo no nivel de percepgdo por >24 horas

evidéncia, por exames de imagem, de uma lesdo

cefalica traumatica, como fratura de cranio, he-

morragia intracraniana e/ou contusdo cerebral.

M

Nota:

1. A duragdo da amnésia pos-traumatica é definida como o
tempo entre o trauma cefélico e a retomada da evocagao
continua normal dos eventos.

5.2.2 Cefaleia persistente atribuida a
leséo cefdlica traumdtica leve

Critérios diagnosticos:
A. Cefaleia preenchendo os critérios para 5.2 Cefaleia per-
sistente atribuida a lesdo cefalica traumatica
B. Lesdo cefalica preenchendo ambos os seguintes:
1. sem associagdo com qualquer dos seguintes:
perda da consciéncia por >30 minutos
escore da Escala de Coma de Glasgow <13
amnésia pos-traumatica durando >24 horas!
alteragdo no nivel de percepgao por >24 horas
evidéncia, por exames de imagem, de uma
lesdo cefalica traumatica, como fratura de
cranio, hemorragia intracraniana e/ou contu-
sdo cerebral
2. associada a um ou mais dos seguintes sintomas e/
ou sinais:
a. confusdo, desorientagdo ou consciéncia dimi-
nuida, transitorias
b. perda da memoria relativa a eventos imedia-
tamente prévios ou posteriores ao trauma
c. dois ou mais dos seguintes sintomas sugesti-
vos de les@o cerebral traumatica leve:
i.  nausea
ii. vOmitos
iii.  disturbios visuais
iv. tontura e/ou vertigem
v.  desequilibrio postural e/ou da marcha
vi. memoria e¢/ou concentragdo prejudicadas.

oo o

Nota:

1. A duragdo da amnésia pos-traumatica ¢ definida como o
tempo entre o trauma cefélico e a retomada da evocagao
continua normal dos eventos.

5.3 Cefaleia aguda atribuida a
lesdo em chicotada’

Descrigdo: Cefaleia causada por lesdo em chicotada, com
durag@o de menos que trés meses.

Critérios diagnasticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D
B. Ocorreu lesdao em chicotada', associada temporalmente
a dor cervical e/ou cefaleia
C. A cefaleia desenvolveu-se dentro de sete dias apds a
lesdo em chicotada
D. Qualquer um dos seguintes:
1. acefaleia desapareceu dentro de trés meses apds o
seu inicio
2. acefaleia ainda ndo desapareceu, porém ainda néo
se passaram trés meses desde o seu inicio
E. Naomelhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:

1. A les@o em chicotada ¢ definida como movimentos de
aceleracdo/desaceleragdo da cabega, repentinos ¢ inade-
quadamente restringidos, com flexdo/extensdo cervical.
A lesdo em chicotada pode ocorrer apos tanto forgas de
alto impacto como de baixo impacto.

Comentarios: A lesdo em chicotada ocorre mais comumente
no contexto de um acidente com veiculo motorizado.

A 5.3 Cefaleia aguda atribuida a lesdo em chicotada
pode ocorrer como um sintoma isolado ou com uma cons-
telagdo de outros sintomas que se relacionam ao pescogo,
assim como sintomas somaticos extracervicais, neurossen-
soriais, comportamentais, cognitivos e/ou de humor. A les@o
em chicotada, em si, pode ser classificada de acordo com
a gravidade da apresentagdo clinica, utilizando um sistema
como aquele apresentado pela Quebec Task Force on Whi-
plash-Associated Disorders.

5.4 Cefaleia persistente atribuida a
lesdo em chicotada

Descrigdo: Cefaleia causada por lesdo em chicotada, com
durag@o maior que trés meses.

Critérios diagnasticos:

A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D

B. Ocorreu lesdao em chicotada', associada temporalmente
a dor cervical e/ou cefaleia
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C. A cefaleia desenvolveu-se dentro de sete dias apds a
lesdo em chicotada

D. A cefaleia persiste por >3 meses apos o seu inicio

E. Niao melhor explicada por outro diagnostico da ICHD-3.2

Nota:

1. A les@o em chicotada ¢ definida como movimentos de
aceleracdo/desaceleragdo da cabega, repentinos ¢ inade-
quadamente restringidos, com flexdo/extensdo cervical.
A lesdo em chicotada pode ocorrer apos tanto forgas de
alto impacto como de baixo impacto.

2. Quando a cefaleia ap6s lesdo em chicotada torna-se per-
sistente, a possibilidade de 8.2 Cefaleia por uso excessivo
de medicamentos (MOH/CEM) precisa ser considerada.

5.5 Cefaleia aguda atribuida a craniotomia

Descrigdo: Cefaleia causada por craniotomia cirirgica, com
duragdo menor que trés meses.

Critérios diagnosticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D
B. Craniotomia cirargica' foi realizada
C. Acefaleia é descrita como tendo se desenvolvido dentro
de sete dias apos um dos seguintes:
1. acraniotomia
2. arecuperacdo da consciéncia apos a craniotomia
3. descontinuagdo de medicamento(s) que prejudi-
cam a habilidade de perceber ou relatar cefaleia
apos a craniotomia
D. Qualquer um dos seguintes:
1. acefaleia desapareceu dentro de trés meses apds o
seu inicio
2. acefaleia ainda ndo desapareceu, porém ainda ndo
se passaram trés meses desde o seu inicio.
E. Naomelhorexplicada por outro diagndstico daICHD-3.12

Notas:

1. Quando a craniotomia foi realizada apds e por causa
de uma lesdo traumatica cefalica, codifique como 5.1.1
Cefaleia aguda atribuida a lesdo cefalica traumatica
moderada ou grave.

2. A exclusdo de outras cefaleias secundarias que podem
ocorrer apos craniotomia € necessaria antes de atribuir-se
o diagnéstico de 5.5 Cefaleia aguda atribuida a cranio-
tomia. Embora existam inumeras potenciais etiologias de
cefaleia apds uma craniotomia, devem ser consideradas
em especial a cefaleia cervicogénica (como resultado do
posicionamento durante a cirurgia) e a cefaleia por perda
de liquido cefalorraquidiano, infecgdes, hidrocefalia e
hemorragia intracraniana.

Comentarios: A 5.5 Cefaleia aguda atribuida a craniotomia
ocorre em uma propor¢ao substancial de pacientes subme-
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tidos a craniotomia cirirgica. Na maioria dos casos, cla
comega dentro dos primeiros dias apds a craniotomia e se
desaparece dentro do periodo pds-operatorio agudo. Ela é
mais comum apos cirurgias da base do cranio em compara-
¢30 a outros locais.

Embora a dor de 5.5 Cefaleia aguda atribuida a cranio-
tomia seja frequentemente sentida como maxima no local da
craniotomia, ela pode ser mais difusa e assemelhar-se a cefa-
leia do tipo tensdo ou a migranea.

5.6 Cefaleia persistente atribuida
a craniotomia

Descrigdo: Cefaleia causada por craniotomia cirGirgica, com
durag@o maior que 3 meses.

Critérios diagnosticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D
B. Craniotomia cirargica' foi realizada
C. Acefaleia ¢é descrita como tendo se desenvolvido dentro
de sete dias apos um dos seguintes:
1. acraniotomia
2. arecuperacdo da consciéncia apos a craniotomia
3. descontinuagdo de medicamento(s) que prejudi-
cam a habilidade de perceber ou relatar cefaleia
apos a craniotomia
D. Acefaleia persiste por mais de 3 meses apds a craniotomia
E. Niomelhorexplicada por outro diagndstico daICHD-3.1

Notas:

1. Quando a craniotomia foi realizada apds e por causa
de uma lesdo traumatica cefalica, codifique como 5.2.1
Cefaleia persistente atribuida a lesdo cefalica traumd-
tica moderada ou grave.

2. Quando a cefaleia apds craniotomia torna-se persistente,
a possibilidade de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de
medicamentos (MOH/CEM) precisa ser considerada.

Comentarios: Cerca de um quarto dos pacientes que desen-
volvem 5.5 Cefaleia aguda atribuida a craniotomia acabam
sofrendo de 5.6 Cefaleia persistente atribuida a craniotomia.
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6. Cefaleia atribuida a transtorno
vascular craniano e/ou cervical

6.1 Cefaleia atribuida a evento isquémico cerebral
6.1.1 Cefaleia atribuida a acidente vascular cerebral isquémico
(infarto cerebral)
6.1.1.1 Cefaleia aguda atribuida a acidente vascular cerebral
isquémico (infarto cerebral)
6.1.1.2 Cefaleia persistente atribuida a acidente vascular
cerebral isquémico prévio (infarto cerebral)
6.1.2 Cefaleia atribuida a ataque isquémico transitorio (AIT)
6.2 Cefaleia atribuida a hemorragia intracraniana ndo traumatica
6.2.1 Cefaleia aguda atribuida a hemorragia intracerebral ndo
traumatica
6.2.2 Cefaleia aguda atribuida a hemorragia subaracnoidea
(HSA) ndo traumatica
6.2.3 Cefaleia aguda atribuida a hemorragia subdural aguda
(HSDA) nao traumatica
6.2.4 Cefaleia persistente atribuida a hemorragia intracraniana
ndo traumatica prévia
6.2.4.1 Cefaleia persistente atribuida a hemorragia
intracerebral ndo traumatica prévia
6.2.4.2 Cefaleia persistente atribuida a hemorragia
subaracnoidea ndo traumatica prévia
6.2.4.3 Cefaleia persistente atribuida a hemorragia subdural
aguda ndo traumatica prévia
6.3 Cefaleia atribuida a malformagao vascular ndo rota
6.3.1 Cefaleia atribuida a aneurisma sacular ndo roto
6.3.2 Cefaleia atribuida a malformacao arteriovenosa (MAV)
6.3.3 Cefaleia atribuida a fistula arteriovenosa dural
6.3.4 Cefaleia atribuida a angioma cavernoso
6.3.5 Cefaleia atribuida a angiomatose encefalotrigeminal ou
leptomeningea (sindrome de Sturge Weber)
6.4 Cefaleia atribuida a arterite
6.4.1 Cefaleia atribuida a arterite de células gigantes (ACG)
6.4.2 Cefaleia atribuida a angiite primaria do sistema nervoso
central (PACNS)
6.4.3 Cefaleia atribuida a angiite secundéria do sistema nervoso
central (SACNS)
6.5 Cefaleia atribuida a transtorno da artéria cardtida cervical ou
da artéria vertebral
6.5.1 Cefaleia ou dor facial ou cervical atribuida a dissec¢do da
artéria cardtida cervical ou da artéria vertebral
6.5.1.1 Cefaleia ou dor facial ou cervical aguda atribuida a
dissecgdo da artéria cardtida cervical ou da artéria
vertebral
6.5.1.2 Cefaleia ou dor facial ou cervical persistente atribuida
a disseccdo prévia da artéria carétida cervical ou da
artéria vertebral
6.5.2 Cefaleia pos-endarterectomia
6.5.3 Cefaleia atribuida a angioplastia ou a implante de stent
carotideo ou vertebral
6.6 Cefaleia atribuida a transtorno venoso craniano
6.6.1 Cefaleia atribuida a trombose venosa cerebral (TVC)
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6.6.2 Cefaleia atribuida a implante de stent em seio venoso
craniano
6.7 Cefaleia atribuida a outro transtorno arterial intracraniano
agudo
6.7.1 Cefaleia atribuida a um procedimento endarterial
intracraniano
6.7.2 Cefaleia da angiografia
6.7.3 Cefaleia atribuida a sindrome da vasoconstri¢do cerebral
reversivel (SVCR)
6.7.3.1 Cefaleia aguda atribuida a sindrome da vasoconstri¢do
cerebral reversivel (SVCR)
6.7.3.2 Cefaleia aguda provavelmente atribuida a sindrome da
vasoconstrigdo cerebral reversivel (SVCR)
6.7.3.3 Cefaleia persistente atribuida a sindrome da
vasoconstri¢do cerebral reversivel (SVCR) prévia
6.7.4 Cefaleia atribuida a disseccdo arterial intracraniana
6.8 Cefaleia e/ou aura migranea-simile atribuida a vasculopatia
intracraniana cronica
6.8.1 Cefaleia atribuida a Arteriopatia Cerebral
Autossomica Dominante com Infartos Subcorticais e
Leucoencefalopatia (CADASIL)
6.8.2 Cefaleia atribuida a encefalopatia mitocondrial, acidose
latica e episodios AVC-similes (MELAS)
6.8.3 Cefaleia atribuida a angiopatia do tipo Moyamoya
6.8.4 Aura migranea-simile atribuida a angiopatia amiloide
cerebral
6.8.5 Cefaleia atribuida a sindrome da vasculopatia retiniana
com leucoencefalopatia cerebral e manifestagoes
sistémicas (RVCLSM)
6.8.6 Cefaleia atribuida a outra vasculopatia intracraniana
cronica
6.9 Cefaleia atribuida a apoplexia pituitaria

Comentdrio geral

Cefaleia primaria ou secunddria ou ambas? As regras gerais para
atribui¢do a outro transtorno aplicam-se a 6. Cefaleia atri-
buida a transtorno vascular craniano e/ou cervical.

1. Quando uma cefaleia nova ocorre pela primeira vez em
estreita relagdo temporal com um transtorno vascular
craniano ou cervical, ela é codificada como uma cefaleia
secundaria atribuida a esse transtorno. Isso permanece
verdadeiro quando a nova cefaleia possui as caracteris-
ticas de qualquer uma das cefaleias primarias classifi-
cadas na Parte Um da ICHD-3. Essa regra aplica-se de
forma semelhante a novos sintomas semelhantes a aura
migranosa ocorrendo pela primeira vez em estreita rela-
¢do temporal com um transtorno vascular craniano ou
cervical.

2. Quando uma cefaleia pré-existente, com as caracte-
risticas de uma cefaleia primaria, torna-se créonica, ou
piora significativamente (significando habitualmente um
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aumento de duas ou mais vezes na frequéncia e/ou gra-
vidade) em estreita relagdo temporal com um transtorno
vascular craniano ou cervical, tanto o diagndstico inicial
da cefaleia como o diagnostico de 6. Cefaleia atribuida
a transtorno vascular craniano e/ou cervical (ou um dos
seus subtipos) devem ser dados, contanto que haja evi-
déncia de boa qualidade de que o transtorno pode causar
cefaleia.

Introducdo

O diagnostico da cefaleia e a sua liga¢do causal é facil na
maioria das condigdes vasculares listadas a seguir, porque
a cefaleia apresenta-se tanto agudamente como associada a
sinais neurologicos ¢ também porque com frequéncia desa-
parece rapidamente. Portanto, a estreita relagdo temporal
entre a cefaleia e esses sinais neuroldgicos € crucial para o
estabelecimento da relagdo causal.

Em muitas dessas condi¢des, como o acidente vascular
isquémico ou hemorragico, a cefaleia ¢ ofuscada por sinais
focais e/ou por transtornos da consciéncia. Em outras, como
a hemorragia subaracnoidea, a cefaleia ¢ habitualmente o
sintoma proeminente. Em varias outras condigdes que podem
causar tanto cefaleia como acidente vascular cerebral, tais
como dissec¢des, trombose venosa cerebral, arterite de célu-
las gigantes e angiite do sistema nervoso central, a cefaleia
frequentemente ¢ um sintoma de alerta inicial. E crucial, por-
tanto, reconhecer a associagdo da cefaleia com esses trans-
tornos, com o intuito de diagnosticar corretamente a doenga
vascular subjacente ¢ iniciar o tratamento apropriado logo
que possivel, prevenindo assim consequéncias neurologicas
potencialmente devastadoras.

Todas essas condi¢des podem ocorrer em pacientes previa-
mente acometidos por qualquer tipo de cefaleia primaria. Um
indicio que aponta para uma condigdo vascular subjacente € o
inicio, habitualmente subito, de uma cefaleia nova, até entdo
desconhecida pelo paciente. Sempre que isso ocorre, as condi-
¢Oes vasculares devem ser pesquisadas com urgéncia.

Para cefaleia atribuida a qualquer um dos transtornos
vasculares citados aqui, os critérios diagndsticos incluem,
sempre que possivel:

A. Cefaleia preenchendo o critério C
B. Um transtorno vascular craniano e/ou cervical, reconhe-
cidamente capaz de causar cefaleia, foi demonstrado
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relagdo temporal
com o inicio de um transtorno vascular craniano e/
ou cervical
2. um dos ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou, significativamente, em
paralelo com a piora do transtorno vascular
craniano e/ou cervical

b) a cefaleia melhorou, significativamente, em
paralelo com a melhora do transtorno vascu-
lar craniano e/ou cervical

3. a cefaleia possui caracteristicas tipicas para o
transtorno vascular craniano e/ou cervical
4, existe outra evidéncia de causalidade
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

6.1 Cefaleia atribuida a evento isquémico
cerebral

6.1.1 Cefaleia atribuida a acidente vascular cerebral
isquémico (infarto cerebral)

6.1.11 Cefaleia aguda atribuida a acidente vascular
cerebral isquémico (infarto cerebral)

Descrigdo: Cefaleia nova e habitualmente de inicio agudo,
causada por acidente vascular cerebral (AVC) isquémico e
associada a sinais neuroldgicos focais do AVC. Ela é muito
raramente a caracteristica de apresentagdo ou uma caracte-
ristica proeminente do AVC. Habitualmente possui um curso
autolimitado.

Critérios diagndsticos:

A. Qualquer cefaleia nova preenchendo os critérios C e D

B. Um acidente vascular cerebral isquémico foi diagnos-
ticado

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por um dos ou
ambos os seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em muito estreita rela-
¢do temporal com outros sintomas e/ou sinais cli-
nicos de acidente vascular cerebral isquémico, ou
levou ao diagnostico de acidente vascular cerebral
isquémico

2. a cefaleia melhorou, significativamente, em para-
lelo com a estabilizagdo ou melhora de outros
sintomas ou sinais clinicos ou radioldgicos do aci-
dente vascular cerebral isquémico.

D. Qualquer um dos seguintes:

1. acefaleia desapareceu dentro de trés meses'

2. acefaleia ainda ndo desapareceu, porém ainda ndo
se passaram trés meses'

E. Naomelhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:

1. Os trés meses devem ser contabilizados a partir da estabi-
lizacdo, seja ela espontanea ou através de tratamento, do
acidente vascular cerebral isquémico, e ndo desde o seu
inicio.

Comentario: A 6.1.1.1 Cefaleia aguda atribuida a acidente

vascular cerebral isquémico (infarto cerebral) & acompa-
nhada por sinais neurologicos focais e/ou alteragdes na cons-
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ciéncia, as quais na maioria das vezes permitem a sua facil
diferenciagdo das cefaleias primarias. Ela ¢ habitualmente
de intensidade moderada e ndo possui caracteristicas espe-
cificas. Ela pode ser ipsilateral ao acidente vascular cerebral
ou bilateral. Em raros casos, um acidente vascular cerebral
isquémico agudo - notadamente um infarto embolico cerebe-
lar ou supratentorial - pode apresentar-se com uma cefaleia
abrupta isolada (até mesmo em trovoada).

A cefaleia acompanha o acidente vascular cerebral isqué-
mico em até um terco dos casos; ela ¢ mais frequente em aci-
dentes vasculares do territorio basilar do que do carotideo.
Ela ¢ de pouco valor pratico no estabelecimento da etiolo-
gia do acidente vascular, com a excegdo de que a cefaleia €
muito raramente associada a infartos lacunares.

A cefaleia é, entretanto, extremamente comum nos trans-
tornos agudos da parede arterial que podem levar ao acidente
vascular cerebral isquémico, tais como a dissec¢do arterial
ou a sindrome da vasoconstri¢do cerebral reversivel. Nessas
ultimas condigdes, a cefaleia pode ser diretamente causada
pelas lesdes da parede arterial e pode preceder o acidente
vascular cerebral isquémico; portanto, ¢ mais corretamente
codificada para o transtorno da parede arterial.

6.1.12 Cefaleia persistente atribuida a
acidente vascular cerebral isquémico
(infarto cerebral) prévio

Descrigdo: Cefaleia causada por acidente vascular cerebral
isquémico e que persiste por mais de trés meses apods a esta-
biliza¢do do acidente vascular.

Critérios diagnosticos:

A. Cefaleia previamente diagnosticada como 6.1.1.1
Cefaleia aguda atribuida a acidente vascular cerebral
isquémico (infarto cerebral) e preenchendo o critério C

B. O acidente vascular cerebral isquémico estabilizou,
espontaneamente ou através de tratamento

C. A cefaleia persiste por >3 meses apos a estabiliza¢do do
acidente vascular cerebral isquémico

D. Naomelhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrios: Alguns estudos tém documentado cefaleias
atendendo ao critério para 6.1.1.2 Cefaleia persistente atri-
buida a acidente vascular cerebral isquémico (infarto cere-
bral) prévio. Pesquisas que identifiquem os fatores de risco
para tais cefaleias persistentes sdo necessarias; um historico
de 1. Migranea pode desempenhar um papel, assim como
ansiedade/depressdo.

6.1.2 Cefaleia atribuida a ataque isquémico
transitério (AIT)

Descrigdo: Cefaleia causada por um ataque isquémico transi-
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torio (AIT) e acompanhada pelos sinais focais transitorios de
inicio abrupto de um AIT. Dura menos que 24 horas.

Critérios diagnosticos:
A. Qualquer cefaleia nova preenchendo o critério C
B. Umataqueisquémico transitorio (AIT) foi diagnosticado
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:
1. acefaleiadesenvolveu-se simultaneamente a outros
sintomas e/ou sinais clinicos de AIT
2. acefaleia desaparece dentro de 24 horas
D. Nao melhor explicada por outro diagnostico da
ICHD-3.1?

Notas:

1. Pode ser particularmente dificil o diagnostico diferencial
entre 6.1.2 Cefaleia atribuida a ataque isquémico tran-
sitorio (AIT) e uma crise de 1.2 Migranea com aura. O
modo de inicio ¢ crucial: o déficit focal ¢ tipicamente
repentino no AIT e mais frequentemente progressivo na
aura migranosa. Além disso, fendmenos positivos (p.ex.,
escotoma cintilante) sdo muito mais comuns na aura
migranosa do que no AIT, enquanto que os fendmenos
negativos sdo mais habituais no AIT.

2. A coincidéncia de um AIT tipico nos demais aspectos
e cefaleia intensa deve desencadear a busca por alguns
transtornos arteriais que podem induzir cefaleia intensa
de forma direta (dissecg@o arterial, entre outros).

Comentdrios: Um ataque isquémico transitorio (AIT) é um
episodio transitorio de disfungdo neuroldgica causado por
isquemia focal cerebral ou retiniana, sem evidéncia clinica,
de imagem ou outra de infarto cerebral ou retiniano agudo.
Os sintomas de um AIT tipicamente, mas ndo invariavel-
mente, duram menos de uma hora.

Embora mais comum com AITs do territério basilar do
que do territorio carotideo, a cefaleia é muito raramente um
sintoma proeminente do AIT.

6.2 Cefaleia atribuida a hemorragia
intracraniana ndo traumdtica

Codificada em outro local: A cefaleia atribuida a hemorragia
intracerebral e/ou subaracnoidea traumatica ou a hematoma
traumatico intracerebral, subdural ou epidural ¢ codificada
como 5.1.1 Cefaleia aguda atribuida a lesdo cefailica trau-
mdtica moderada ou grave ou 5.2.1 Cefaleia persistente
atribuida a lesdo cefalica traumdatica moderada ou grave.

Descrigio: Cefaleia causada por hemorragia intracraniana
ndo traumatica, habitualmente com um inicio repentino (até
mesmo em trovoada). Dependendo do tipo de hemorragia,
ela pode ser isolada ou associada a déficits neuroldgicos
focais.



TRADUCAO DA SOCIEDADE BRASILEIRA DE CEFALEIA

6.2.1 Cefaleia aguda atribuida a hemorragia
intracerebral ndo traumdtica

Descrigdo: Cefaleia nova e habitualmente de inicio agudo cau-
sada por hemorragia intracerebral ndo traumatica, associada
a sinais neurologicos focais da hemorragia intracerebral. Ela
pode, raramente, ser a caracteristica proeminente ¢ de apre-
sentag@o da hemorragia intracerebral ndo traumatica.

Critérios diagnosticos:
A. Qualquer cefaleia nova preenchendo os critérios C ¢ D
B. Hemorragia intracerebral (HIC)', na auséncia de trauma
cefalico, foi diagnosticada
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:
1. acefaleia desenvolveu-se em estreita relagdo tem-
poral com outros sintomas e/ou sinais clinicos de
HIC, ou levou ao diagnoéstico de HIC
2. a cefaleia melhorou, significativamente, em para-
lelo com a estabilizacdo ou melhora de outros de
outros sintomas ou sinais clinicos ou radioldgicos
de HIC
3. a cefaleia tem ao menos uma das trés seguintes
caracteristicas:
a) inicio repentino ou em trovoada
b) maxima no dia apds o seu inicio
c) situada de acordo com o local da hemorragia
D. Qualquer um dos seguintes:
1. acefaleia desapareceu dentro de trés meses?
2. acefaleia ainda ndo desapareceu, porém ainda ndo
se passaram trés meses’
E. Nao melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3.

Notas:

1. Através do uso, o termo intracerebral é considerado
nesse contexto de forma a incluir intracerebelar.

2. Os trés meses devem ser contabilizados a partir da estabi-
lizagdo da hemorragia intracerebral, espontanea ou atra-
vés de tratamento, € ndo desde o seu inicio.

Comentarios: A 6.2.1 Cefaleia aguda atribuida a hemorragia
intracerebral ndo traumdtica é mais frequentemente o resul-
tado de sangue subaracnodide ¢ compressdo local do que de
hipertensdo intracraniana. Ela pode apresentar-se, ocasional-
mente, como cefaleia em trovoada.

A cefaleia é mais comum e mais intensa nos acidentes
vasculares cerebrais hemorragicos do que nos isquémicos.
Quando ocorre no inicio do acidente vascular cerebral (AVC),
a cefaleia ¢ associada a um risco superior de mortalidade pre-
coce na hemorragia intracerebral, mas ndo no AVC isquémico.

A cefaleia ¢ geralmente ofuscada por déficits focais ou
coma, mas ela pode ser a caracteristica precoce proeminente
de algumas hemorragias intracerebrais, especialmente da
hemorragia cerebelar, a qual pode requerer descompressdo
cirurgica de emergéncia.

6.2.2 Cefaleia aguda atribuida a hemorragia
subaracndidea (HSA) ndo traumdtica

Codificada em outro local: A hemorragia subaracndidea (HSA)
ndo traumatica ¢ distinta da hemorragia subaracnoidea nio
traumatica da convexidade (HSAc). Este ltimo transtorno
pode apresentar-se com caracteristicas clinicas e radiologicas
altamente variaveis, de acordo com as suas diversas causas
subjacentes, as quais incluem a sindrome da vasoconstrigdo
cerebral reversivel (SVCR), angiopatia amiloide cerebral
(AAC), endocardite e trombose venosa cerebral. Os pacien-
tes com crises aura-similes, HSAc e AAC devem ser codifi-
cados como 6.8.4 Aura migrdnea-simile atribuida a angio-
patia amiloide cerebral. Pacientes com cefaleia, HSAc ¢
SVCR, devem ser codificados como 6.7.3 Cefaleia atribuida
a sindrome da vasoconstrig¢do cerebral reversivel (SVCR).

Descrigdo: Cefaleia causada por hemorragia subaracnoidea
(HSA) ndo traumatica, tipicamente intensa e repentina em
seu inicio, atingindo o seu pico em segundos (cefaleia em
trovoada) ou em minutos. Pode ser o inico sintoma da HSA
ndo traumatica.

Critérios diagnosticos:
A. Qualquer cefaleia nova preenchendo os critérios C e D
B. Hemorragia subaracndidea (HSA), na auséncia de
trauma cefalico, foi diagnosticada
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:
1. acefaleia desenvolveu-se em estreita relagdo tem-
poral com outros sintomas e/ou sinais clinicos de
HSA, ou levou ao diagnoéstico de HSA
2. a cefaleia melhorou, significativamente, em para-
lelo com a estabiliza¢do ou melhora de outros sin-
tomas ou sinais clinicos ou radioldgicos da HSA
3. acefaleia teve inicio subito ou em trovoada
D. Qualquer um dos seguintes:
1. acefaleia desapareceu dentro de trés meses'
2. a cefaleia ndo desapareceu, porém ainda nao se
passaram trés meses'
E. Nao melhor explicada por outro diagnostico da
ICHD-3.23

Notas:

1. Os trés meses devem ser contabilizados a partir da estabi-
lizagdo da hemorragia subaracndidea (HSA), espontanea
ou através de tratamento, e ndo desde o seu inicio.

2. O diagnoéstico da HSA ¢ confirmado por tomografia com-
putadorizada (TC) ndo contrastada: a sensibilidade ¢ pro-
xima a 99% nas primeiras seis horas ap6s o inicio, 98%
as 12 horas e 93% as 24 horas desde o inicio do quadro
(porém caindo para 50% aos sete dias). Quando os resul-
tados da TC néo sdo suficientes para o diagnéstico, a pun-
cdo lombar € essencial: a xantocromia esta presente em
todos os casos com HSA aneurismatica, quando o liquido
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cefalorraquidiano (LCR) ¢ coletado entre 12 horas e
duas semanas ap6s o inicio dos sintomas e analisado por
espectrofotometria. A ressonancia magnética ndo esta
indicada como teste diagndstico inicial para HSA; no
entanto, as imagens ponderadas em FLAIR (fluid-atte-
nuated inversion recovery) ¢ em T2 gradiente-eco podem
ser uteis quando a TC for normal e o LCR anormal.

3. Na presenga de hemorragia subaracndidea ndo trauma-
tica da convexidade, a idade avangada, disfun¢do sen-
sorial e motora, episodios estereotipados aura-similes e
auséncia de cefaleia significativa sugerem a angiopatia
amiloide cerebral como causa subjacente. Por outro lado,
menos idade e cefaleia recorrente em trovoada apontam
para a sindrome da vasoconstrigdo cerebral reversivel.

Comentarios: A hemorragia subaracnoidea ndo traumatica
(HSA) ¢ uma das causas mais comuns de cefaleia persistente,
intensa e incapacitante de inicio abrupto (cefaleia em trovoada)
e ¢ uma condic@o grave (a taxa de mortalidade é de 40-50%,
com 10-20% dos pacientes morrendo antes de chegar ao hos-
pital; 50% dos sobreviventes permanecem incapacitados).

A 6.2.2 Cefaleia aguda atribuida a hemorragia subarac-
noidea (HSA) ndo traumatica pode, ndo obstante, ser mode-
rada e sem quaisquer sinais associados. O inicio abrupto ¢ a
caracteristica-chave. Em conformidade com isso, qualquer
paciente com cefaleia de inicio abrupto ou cefaleia em tro-
voada deve ser avaliado para HSA.

O diagnostico tardio frequentemente leva a um desfecho
catastrofico: a HSA é uma emergéncia neurointervencionista.
No entanto, um erro diagndstico inicial ocorre em 25 a 50%
dos pacientes, sendo a migranea o diagndstico erroneo mais
comum. As razdes mais comuns para o erro diagndstico sdo
a falha na obtengdo de exames de neuroimagem apropriados
ou a sua ma interpretag@o, ou a falha em realizar a pungéo
lombar nos casos em que cla é necessaria.

Apos o diagnodstico de HSA, o proximo passo urgente
consiste em identificar um aneurisma roto (80% dos casos
de HSA espontanea resultam de aneurismas saculares rotos).
Nos pacientes que recebem inicialmente um um diagnéstico
errado e nos quais a HSA ¢ tardiamente identificada, quando
os sintomas ocorrem novamente alguns dias mais tarde, fre-
quentemente ndo ha aneurisma e nenhuma causa identificavel
para a HSA.

6.2.3 Cefaleia aguda atribuida a hemorragia
subdural aguda (HSDA) ndo traumdtica

Codificada em outro local: A maioria dos casos de hemorragia
subdural aguda ocorre ap6s trauma cefalico; a cefaleia, em
tais casos, deve ser codificada de acordo.

Descrigdo: Cefaleia causada por hemorragia subdural aguda

ndo traumatica (HSDA), tipicamente intensa e repentina,
atingindo a sua intensidade maxima em segundos (cefaleia
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em trovoada) ou em minutos. Ela é habitualmente acompa-
nhada ou seguida rapidamente por sinais focais e diminuigédo
da consciéncia.

Critérios diagnosticos:
A. Qualquer cefaleia nova preenchendo os critérios C e D
B. Hemorragia subdural aguda (HSDA), na auséncia de
trauma cefalico, foi diagnosticada.
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:
1. acefaleia desenvolveu-se em estreita relagdo tem-
poral com outros sintomas e/ou sinais clinicos de
HSDA, ou levou ao diagnéstico de HSDA
2. um dos ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou, significativamente, em
paralelo com a piora da HSDA
b) a cefaleia melhorou, significativamente, em
paralelo com a melhora de outros sintomas
ou sinais clinicos ou radioldgicos da HSDA
3. a cefaleia possui uma das ou ambas as seguintes
caracteristicas:
a) inicio repentino ou em trovoada
b) situada de acordo com o local da hemorragia
D. Qualquer um dos seguintes:
1. acefaleia desapareceu dentro de trés meses!
2. acefaleia ainda ndo desapareceu, porém ainda ndo
se passaram trés meses'
E. Naomelhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:

1. Os trés meses devem ser contabilizados a partir da esta-
bilizagdo da hemorragia subdural aguda, espontanea ou
através de tratamento, € ndo desde o seu inicio.

Comentarios: A hemorragia subdural aguda (HSDA) ndo trau-
matica sem outra hemorragia intracraniana (“HSDA pura”) é
rara. Ela representa uma condigdo de ameaca a vida ¢ ¢ uma
emergéncia neurocirurgica.

O sangramento pode ser de origem arterial ou venosa.
As causas relatadas incluem ruptura “espontanea” de artéria
cortical, ruptura de aneurisma, malformagdes arterioveno-
sas e fistulas arteriovenosas durais, tumores ou metastases,
coagulopatias, doenga de Moyamoya, trombose venosa cere-
bral e hipotensdo intracraniana. Casos isolados ou pequenas
séries t€m sido relatados principalmente por neurocirurgides.
A cefaleia ¢ descrita em 25-100% dos casos, dependendo da
série e da causa subjacente. A cefaleia isolada pode ser o sinal
de apresentacdo porém habitualmente ela esta associada a ou
¢ seguida por uma rapida deterioragdo neuroldgica.

6.2.4 Cefaleia persistente atribuida a hemorragia
intracraniana néo traumdtica prévia

Descrigdo: Cefaleia causada por hemorragia intracraniana ndo
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traumatica e persistindo por mais de trés meses apos a esta-
bilizag¢do da hemorragia.

Critérios diagnésticos:

A. Cefaleia previamente diagnosticada como 6.2.1 Cefa-
leia aguda atribuida a hemorragia intracerebral ndo
traumdtica, 6.2.2 Cefaleia aguda atribuida a hemor-
ragia subaracnoidea (HSA) ndo traumdtica, ou 6.2.3
Cefaleia aguda atribuida a hemorragia subdural aguda
(HSDA) ndo traumatica e preenchendo o critério C

B. A hemorragia intracraniana (de qualquer tipo) estabili-
zou, espontaneamente ou através de tratamento

C. A cefaleia tem persistido por >3 meses apos a estabili-
zacdo da hemorragia intracraniana

D. Nao melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3.

Comentarios: Alguns estudos tém documentado cefaleias
atendendo aos critérios para 6.2.4 Cefaleia persistente atri-
buida a hemorragia intracraniana ndo traumdtica prévia.
Pesquisas sdo necessarias para que sejam identificados os
fatores de risco para tal cefaleia persistente; historico prévio
de 1. Migranea pode desempenhar um papel, assim como
ansiedade/depressdo.

As subformas codificaveis sdo 6.2.4.1 Cefaleia persis-
tente atribuida a hemorragia intracerebral ndo traumdatica
prévia, 6.2.4.2 Cefaleia persistente atribuida a hemorragia
subaracnoidea ndo traumdtica prévia e 6.2.4.3 Cefaleia per-
sistente atribuida a hemorragia subdural aguda ndo trau-
madtica prévia.

6.3 Cefaleia atribuida a malformacdo
vascular néo rota

Codificada em outro local: Uma cefaleia nova atribuida a malfor-
magdo vascular rota ¢ codificada como 6.2.1 Cefaleia aguda
atribuida a hemorragia intracerebral ndo traumatica ou 6.2.2
Cefaleia aguda atribuida a hemorragia subaracnéidea (HSA)
ndo traumatica ou, raramente, como 6.2.3 Cefaleia aguda atri-
buida a hemorragia subdural aguda (HSDA) ndo traumdtica.

Descrigdo: Cefaleia secundaria a uma malformag@o vascular
intracraniana ndo rota (ocorrendo sem hemorragia). Depen-
dendo do tipo de malformag@o, a cefaleia pode ter um curso
cronico, com crises recorrentes mimetizando cefaleias pri-
marias episoddicas, ou um curso agudo e autolimitado.

6.3.1 Cefaleia atribuida a aneurisma sacular ndo roto

Critérios diagnosticos:

A. Qualquer cefaleia nova preenchendo o critério C

B. Um aneurisma sacular ndo roto foi diagnosticado

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:

1. acefaleia desenvolveu-se em estreita relagdo tem-
poral com outros sintomas e/ou sinais clinicos
de aneurisma sacular ndo roto, ou levou ao seu
diagnéstico

2. um dos ou ambos os seguintes:

a) a cefaleia piorou, significativamente, em
paralelo com outros sintomas ou sinais clini-
cos ou radioldgicos de crescimento do aneu-
risma sacular

b) a cefaleia desapareceu apos o tratamento do
aneurisma sacular

3. um dos ou ambos os seguintes:

a) acefaleiatem inicio repentino ou em trovoada

b) acefaleia esta associada a uma paralisia dolo-
rosa do terceiro nervo craniano

D. Nao melhor explicada por outro diagnostico da

ICHD-3.!

Nota:

1. Hemorragia intracraniana e sindrome da vasoconstri¢cdo
cerebral reversivel, em particular, foram excluidas atra-
vés de investigacdo apropriada.

Comentarios: A cefaleia ¢ relatada por aproximadamente um
quinto dos pacientes com aneurisma cerebral ndo roto, mas o
quanto essa relagao ¢ incidental ou causal ainda é um assunto
a ser resolvido.

A 6.3.1 Cefaleia atribuida a aneurisma sacular ndo roto
ndo possui, habitualmente, caracteristicas especificas. Qual-
quer cefaleia de inicio recente pode revelar um aneurisma
sacular sintomatico, mas nao roto. Uma variedade classica é
a paralisia aguda do terceiro nervo craniano com dor retro-
-orbital e uma pupila dilatada, indicando um aneurisma da
artéria cerebral comunicante posterior ou da porgdo final da
artéria carétida. Tal paralisia dolorosa do terceiro nervo cra-
niano ¢ uma emergéncia, sinalizando a ruptura iminente ou o
aumento progressivo da malformacéo arterial.

Diversos estudos retrospectivos tém demonstrado o
relato, por cerca da metade dos pacientes com hemorragia
subaracnodidea aneurismatica, da ocorréncia de uma cefaleia
repentina e intensa, dentro do periodo de quatro semanas pre-
cedente ao diagnostico de ruptura aneurismatica. Desconsi-
derando a possibilidade de vieses relacionados a lembranca,
isso sugere que essas cefaleias sdo devidas a um aumento
repentino da malformagdo arterial (cefaleia sentinela) ou a
uma hemorragia subaracndidea leve, que ndo ¢ diagnosti-
cada como tal (vazamento de aviso/warning leak). As provas
da existéncia das cefaleias sentinelas ainda sdo poucas. Além
disso, o termo vazamento de aviso ndo deve ser usado, porque
um vazamento indica uma hemorragia subaracnoidea. Dado
que ao menos um em cada trés pacientes com hemorragia
subaracndidea aneurismatica ¢ inicialmente diagnosticado
erroneamente, ¢ dados os riscos de ressangramento, pacien-
tes com cefaleias intensas repentinas devem ser submetidos
a uma investigagdo completa, incluindo exames de imagem

77



CLASSIFICACAO INTERNACIONAL DAS CEFALEIAS - 32 EDICAO

cerebral, analise do LCR e angiografia cerebral (angiorresso-
nancia ou angiotomografia computadorizada).

6.3.2 Cefaleia atribuida a malformacéo
arteriovenosa (MAV)

Critérios diagnasticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Uma malformagao arteriovenosa (MAV) foi
diagnosticada
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:
1. acefaleia desenvolveu-se em estreita relagdo tem-
poral com outros sintomas e/ou sinais clinicos de
MAV, ou levou a descoberta de uma MAV
2. um dos ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou, significativamente, em
paralelo com um crescimento da MAV
b) a cefaleia desapareceu ou melhorou, signi-
ficativamente, em paralelo como tratamento
efetivo de uma MAV
3. acefaleia situa-se no local da MAV
D. Nao melhor explicada por outro diagnostico da
ICHD-3.!

Nota:
1. Hemorragia intracraniana, em particular, foi excluida
através de investigacdo apropriada.

Comentario: Tém sido relatados casos destacando a associa¢ao
de MAV com diferentes tipos de 3. Cefaleias trigeminoauto-
némicas (CTA), incluindo 3.1 Cefaleia em salvas, 3.2.2 Hemi-
crania paroxistica créonica (HPC) ¢ 3.3.1 Crises de cefaleia
neuralgiforme unilateral breve com hiperemia conjuntival e
lacrimejamento (SUNCT), mas esses casos possuiam caracte-
risticas atipicas. Nao ha evidéncias de boa qualidade quanto a
relagdo entre MAV e essas cefaleias primarias.

A 1.2 Migranea com aura tem sido relatada em até 58%
das mulheres com MAV. Um forte argumento em favor de uma
relagdo causal ¢ a correlagdo esmagadora entre o lado da cefa-
leia, ou da aura ¢ o lado da MAV. Ha, entdo, uma forte suges-
tdo de que uma MAYV possa causar crises de migranea com
aura (migranea sintomatica). Contudo, em uma grande série
de MAVs, as caracteristicas de apresentagdo frequentemente
incluiram epilepsia ou déficits focais com ou sem hemorragia,
e sintomas migranea-similes muito mais raramente.

6.3.3 Cefaleia atribuida a fistula arteriovenosa dural
Critérios diagnosticos:
A. Qualquer cefaleia nova preenchendo o critério C

B. Uma fistula arteriovenosa dural (FAVD) foi
diagnosticada
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C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:

1. acefaleia desenvolveu-se em estreita relagdo tem-

poral com outros sintomas e/ou sinais clinicos de

FAVD ou levou ao diagnostico de FAVD

2. um dos ou ambos os seguintes:

a) a cefaleia piorou, significativamente, em
paralelo com outros sintomas ou sinais clini-
cos ou radiologicos do crescimento da FAVD

b) a cefaleia desapareceu ou melhorou, signi-
ficativamente, apds o tratamento efetivo da
FAVD

3. ao menos um dos seguintes:

a) acefaleia é acompanhada de tinido pulsatil

b) a cefaleia ¢ acompanhada por oftalmoplegia

c) a cefaleia ¢ tanto progressiva como pior pela
manha e/ou durante a tosse e/ou ao curvar-se

4. a cefaleia situa-se no local da FAVD
D. Nao melhor explicada por outro diagnostico da
ICHD-3.!

Nota:

1. Hemorragia intracerebral e trombose venosa cerebral,
em particular, foram excluidas através de investigagdo
apropriada.

Comentario: Faltam estudos dedicados a 6.3.3 Cefaleia
atribuida a fistula arteriovenosa dural. Um tinido pulsatil
doloroso pode ser um sintoma de apresentag@o, assim como
cefaleia com caracteristicas de hipertensdo intracraniana,
como resultado de uma redugdo do escoamento venoso e,
algumas vezes, de uma trombose de seio venoso. As fistulas
carotidocavernosas podem apresentar-se como oftalmople-
gia dolorosa.

6.3.4 Cefaleia atribuida a angioma cavernoso

Codificada em outro local: A cefaleia atribuida a hemorragia
cerebral ou a convulsdo secundaria a angioma cavernoso ¢
codificada como 6.2.1 Cefaleia aguda atribuida a hemorra-
gia intracerebral ndo traumdtica ou 7.6 Cefaleia atribuida
a crise epiléptica.

Critérios diagnosticos:

A. Qualquer cefaleia nova preenchendo o critério C

B. Um angioma cavernoso foi diagnosticado

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:

1. acefaleia desenvolveu-se em estreita relagdo tem-
poral com outros sintomas ou sinais clinicos de
angioma cavernoso, ou levou a sua descoberta

2. um dos ou ambos os seguintes:

a) a cefaleia piorou, significativamente, em
paralelo com outros sintomas ou sinais clini-



TRADUCAO DA SOCIEDADE BRASILEIRA DE CEFALEIA

cos ou radioldgicos de crescimento do angio-
ma cavernoso
b) a cefaleia desapareceu ou melhorou, signifi-
cativamente, apds a remocdo do angioma
cavernoso
3. acefaleia situa-se no local do angioma cavernoso
D. Nao melhor explicada por outro diagnostico da
ICHD-3.!

Nota:
1. Hemorragia intracerebral, em particular, foi excluida
através de investigacdo apropriada.

Comentarios: Os angiomas cavernosos sdo cada vez mais
reconhecidos por RM. Relatos de caso isolados sugerem que
alguns angiomas cavernosos podem desencadear crises cefa-
leia em salvas-similes, SUNCT-similes ou migranea-similes.
No entanto, ainda ndo existe um estudo satisfatorio dedicado
a 6.3.4 Cefaleia atribuida a angioma cavernoso.

Em uma série de 126 pacientes sintomaticos com angiomas
cavernosos e muta¢des KRIT1, somente 4% relataram cefaleia
como um sintoma de apresentacdo. Por outro lado, a cefaleia
¢ habitualmente relatada como uma consequéncia de hemor-
ragia cerebral ou de crises epilépticas, as quais sdo as duas
principais manifestagdes dos angiomas cavernosos; tal cefa-
leia deve ser codificada de acordo com qualquer uma dessas.

6.3.5 Cefaleia atribuida a angiomatose
encefalotrigeminal ou leptomeningea
(sindrome de Sturge Weber)

Codificada em outro local: A cefaleia atribuida a crise epiléptica
secundaria a sindrome de Sturge Weber ¢ codificada como
7.6 Cefaleia atribuida a crise epiléptica.

Critérios diagnosticos:

A. Qualquer cefaleia nova preenchendo o critério C

B. Um angioma facial estd presente, junto a evidéncia de
neuroimagem de angioma meningeo ipsilateral a ele

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:

1. acefaleia desenvolveu-se em estreita relagdo tem-
poral com outros sintomas e/ou sinais clinicos e/ou
evidéncia de imagem de angioma meningeo

2. a cefaleia piorou, significativamente, em paralelo
com outros sintomas ou sinais clinicos ou radiol6-
gicos de crescimento do angioma meningeo

3. acefaleia ¢ migranea-simile, tanto bilateral como
situada no local do angioma, ¢ associada a aura
contralateral ao local do angioma

D. Naomelhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentario: A sindrome de Sturge Weber ocorre exclusi-
vamente de forma esporadica, resultando de uma mutagéo

somatica em mosaico no gene GNAQ (proteina de ligagdo
ao nucleotideo guanina, polipeptideo Q).

A 6.3.5 Cefaleia atribuida a angiomatose encefalotrige-
minal ou leptomeningea (sindrome de Sturge Weber) é pouco
documentada. Mais de 90% dos casos da sindrome de Sturge
Weber apresentam crises epilépticas, ¢ metade relata cefa-
leia pos-crises, a qual deve ser codificada de acordo. Relatos
isolados sugerem que a angiomatose encefalotrigeminal ou
leptomeningea pode ser causa de migranea sintomatica, par-
ticularmente de crises com auras prolongadas e/ou motoras
(possivelmente relacionadas a oligoemia cronica).

6.4 Cefaleia atribuida a arterite

Descrigdo: Cefaleia causada por e sintomatica de uma infla-
macdo das artérias cervicais, cranianas e/ou cerebrais. A
cefaleia pode ser o Ginico sintoma da arterite.

Critérios diagnasticos:

A. Qualquer cefaleia nova preenchendo o critério C

B. Uma arterite foi diagnosticada

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por um dos ou
ambos os seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relagcdo tem-
poral com outros sintomas e/ou sinais clinicos do
inicio da arterite, ou levou ao diagnoéstico de arterite

2. um dos ou ambos os seguintes:

a) a cefaleia piorou, significativamente, em
paralelo com a piora da arterite
b) a cefaleia melhorou, significativamente, em
paralelo com a melhora da arterite
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

6.4.1 Cefaleia atribuida a arterite de
células gigantes (ACG)

Termo previamente utilizado: Cefaleia atribuida a arterite
temporal.

Descrigdo: Cefaleia causada por e sintomatica de arterite de
células gigantes (ACG). A cefaleia pode ser o Gnico sintoma
da ACG, uma doenca associada de forma muito evidente a
cefaleia. As caracteristicas da cefaleia sdo variaveis.

Critérios diagnosticos:

A. Qualquer cefaleia nova preenchendo o critério C

B. Arterite de células gigantes (ACG) foi diagnosticada

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:

1. acefaleia desenvolveu-se em estreita relagdo tem-
poral com outros sintomas e/ou sinais clinicos ou
bioldgicos do inicio da ACG ou levou ao diagnos-
tico da ACG

79



CLASSIFICACAO INTERNACIONAL DAS CEFALEIAS - 32 EDICAO

2. um dos ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou, significativamente, em
paralelo com a piora da ACG
b) a cefaleia desapareceu ou melhorou, signifi-
cativamente, dentro de trés dias de tratamento
com altas doses de esteroides
3. a cefaleia esta associada a dolorimento do couro
cabeludo e/ou claudicagdo mandibular
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentirios: De todas as arterites e doengas vasculares do
colageno, a arterite de células gigantes (ACG) ¢ a doenga
mais claramente associada a cefaleia, a qual ¢ resultado da
inflamacdo das artérias cranianas, em especial dos ramos da
artéria carotida externa. A variabilidade das caracteristicas
de 6.4.1 Cefaleia atribuida a arterite de células gigantes
(ACG) e dos outros sintomas de ACG (polimialgia reuma-
tica, claudica¢do mandibular) é tamanha, que qualquer cefa-
leia persistente recente em um paciente com mais de 60 anos
de idade deve sugerir ACG e levar a uma investigagdo diag-
ndstica apropriada.

Crises repetidas recentes de amaurose fugaz associadas a
cefaleia sdo fortemente sugestivas de ACG e devem levar a
investigac@o urgente. O maior risco é o de cegueira devido a
neuropatia optica isquémica anterior, a qual pode ser preve-
nida através do tratamento imediato com esterdides; o inter-
valo de tempo entre a perda visual em um olho e no outro
¢ habitualmente menor que uma semana. Os pacientes com
ACG também estdo sob risco de eventos isquémicos cere-
brais e de deméncia.

O diagnéstico histologico pode ser dificil, porque a arté-
ria temporal pode parecer ndo envolvida em algumas areas
(lesdes intercaladas), apontando para a a necessidade de sec-
cionamento seriado.

6.4.2 Cefaleia atribuida a angiite primdria do
sistema nervoso central (PACNS)

Termos previamente utilizados: Cefaleia atribuida a angiite iso-
lada do SNC ou angiite granulomatosa do SNC.

Descrigdo: Cefaleia causada por e sintomatica de angiite pri-
maria do sistema nervoso central (PACNS). A cefaleia ¢
o sintoma dominante deste transtorno, porém ndo possui
caracteristicas especificas.

Critérios diagndsticos:

A. Qualquer cefaleia nova preenchendo o critério C

B. Angiite primaria do sistema nervoso central (PACNS)
foi diagnosticada

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por um dos ou
ambos os seguintes:
1. acefaleia desenvolveu-se em estreita relagdo tem-

poral com outros sintomas e/ou sinais clinicos
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do inicio de PACNS, ou levou ao diagnoéstico de
PACNS
2. um dos ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou, significativamente, em
paralelo com a piora da PACNS
b) a cefaleia melhorou significativamente em
paralelo com a melhora da PACNS resul-
tante do tratamento com esterdides e/ou
imunossupressores
D. Nao melhor explicada por outro diagnostico da
ICHD-3.!

Nota:

1. Infeccdo do sistema nervoso central, neoplasia do SNC
e a sindrome da vasoconstrigdo cerebral reversivel,
em particular, foram excluidas através de investigago
apropriada.

Comentarios: A cefaleia é o sintoma dominante da angiite do
SNC (tanto primaria como secundaria). Esta presente em
50-80% dos casos, conforme o método diagnoéstico utilizado,
respectivamente a angiografia ¢ histologia. Ainda assim, ela
ndo tem caracteristicas especificas e é, portanto, de pouco
valor diagnoéstico, até que outros sinais estejam presentes,
tais como déficits focais, crises epilépticas, cognigdo alte-
rada ou transtornos da consciéncia. No entanto, a ausén-
cia simultanea de cefaleia ¢ de pleocitose liquoérica torna a
angiite do SNC improvavel.

A angiite primaria do sistema nervoso central (PACNS)
pode apresentar-se com achados angiograficos bastante
semelhantes aqueles da sindrome da vasoconstrigdo cere-
bral reversivel (SVCR), incluindo a estenose multifocal das
artérias intracranianas; as cefaleias em trovoada recorrentes
devem sugerir um diagnostico de SVCR e ndo de PACNS.

A patogénese de 6.4.2 Cefaleia atribuida a angiite pri-
maria do sistema nervoso central (PACNS) ¢ multifato-
rial: inflamagdo, acidente vascular cerebral (isquémico ou
hemorragico), pressdo intracraniana elevada e/ou hemorra-
gia subaracnoidea.

O efeito do tratamento ¢ bem menos dramatico que
na 6.4.1 Cefaleia atribuida a arterite de células gigantes
(ACG). A angiite primaria do SNC com comprovagao histo-
l6gica permanece uma condigd@o grave e ndo raramente letal.

6.4.3 Cefaleia atribuida a angiite secunddria
do sistema nervoso central (SACNS)

Descrigdo: Cefaleia causada por e sintomatica de angiite
secundaria do sistema nervoso central. A cefaleia é o sintoma
dominante deste transtorno, porém néo possui caracteristicas
especificas.

Critérios diagnosticos:
A. Qualquer cefaleia nova preenchendo o critério C
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B. Angiite secundaria do sistema nervoso central (SACNS)
(angiite do SNC na presenga de angiite sist€émica) foi
diagnosticada
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por um dos ou
ambos 0s seguintes:
1. acefaleia desenvolveu-se em estreita relagdo tem-
poral com outros sintomas e/ou sinais clinicos do
inicio da SACNS
2. um dos ou ambos os seguintes
a) a cefaleia piorou significativamente em para-
lelo com a piora da angiite sistémica

b) a cefaleia melhorou significativamente em
paralelo com a melhora da angiite sistémica
resultante do tratamento com esteroides e/ou
imunossupressores

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentarios: A cefaleia é o sintoma dominante da angiite do
SNC (tanto primaria como secundaria). Estd presente em
50-80% dos casos, conforme o método diagnostico utilizado,
angiografia e histologia, respectivamente. Ainda assim, ela
ndo tem caracteristicas especificas e é, portanto, de pouco
valor diagnostico, até que outros sinais estejam presentes,
tais como déficits focais, crises epilépticas, cognigdo alte-
rada ou transtornos da consciéncia. No entanto, a ausén-
cia simultanea de cefaleia e de pleocitose liqudrica torna a
angiite do SNC improvavel.

A dificuldade aqui é dobrada: 1) diagnosticar angiite do
SNC em um paciente que sabidamente apresenta uma das
muitas condi¢des que podem causar angiite; 2) identificar
a condicdo subjacente (inflamatodria, infecciosa, maligna,
toxica) em um paciente que se apresenta com angiite do SNC.

A patogénese de 6.4.3 Cefaleia atribuida a angiite
secundaria do sistema nervoso central (SACNS) ¢ multifa-
torial: inflamagéo, acidente vascular cerebral (isquémico ou
hemorragico), pressdo intracraniana elevada e/ou hemorra-
gia subaracndidea.

6.5 Cefaleia atribuida a transtorno
da artéria cardtida cervical ou da
artéria vertebral

Descrigdo: Cefaleia e/ou dor na face e/ou no pescogo causada
por lesdes ndo inflamatorias afetando as artérias carotidas
cervicais e/ou vertebrais. A dor habitualmente term um inicio
repentino (até mesmo em trovoada). Ela pode permanecer
isolada ou ser um sintoma de aviso precedendo os déficits
focais de um acidente vascular cerebral isquémico.

Critérios diagnosticos:

A. Qualquer cefaleia nova e/ou dor facial ou cervical
preenchendo o critério C

B. Uma lesdo arterial cervical foi demonstrada, ou uma

intervengdo cirurgica ou radiologica foi realizada em
uma artéria cervical

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:

1. ador desenvolveu-se em estreita relacdo temporal
com outros sinais locais de transtorno arterial cer-
vical ou levou ao diagndstico de transtorno arterial
cervical

2. um dos ou ambos os seguintes:

a) a dor piorou significativamente em paralelo
com outros sintomas da lesdo arterial cervical

b) ador melhorou significativamente ou desapa-
receu dentro de um més ap6s o seu inicio

3. a dor ¢ unilateral e ipsilateral a artéria cervical
afetada

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

6.5.1 Cefaleia ou dor facial ou cervical atribuida a
disseccdo da artéria carétida cervical ou da
artéria vertebral

6.5.1.1 Cefaleia ou dor facial ou cervical aguda
atribuida a disseccdo da artéria carétida
cervical ou da artéria vertebral

Descrigdo: Cefaleia e/ou dor na face e/ou cervical causada por
dissec¢do de uma artéria cardtida cervical ou vertebral. A dor
¢ habitualmente ipsilateral ao vaso dissecado e geralmente
tem um inicio repentino (até mesmo em trovoada). Ela pode
permanecer isolada ou ser um sintoma de aviso precedendo
um acidente vascular cerebral isquémico.

Critérios diagnosticos:
A. Qualquer cefaleia e/ou dor facial ou cervical nova

preenchendo os critérios C e D

B. Dissec¢do da cardtida cervical ou vertebral foi
diagnosticada

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:

1. ador desenvolveu-se em estreita relacdo temporal
com outros sinais de dissec¢do arterial cervical ou
levou ao seu diagndstico

2. um dos ou ambos os seguintes:

a) a dor piorou significativamente em paralelo
com outros sinais da dissec¢do da artéria
cervical

b) a dor melhorou significativamente ou desapa-
receu dentro de um més ap6s o seu inicio

3. um dos ou ambos os seguintes:

a) ador ¢ intensa e continua por dias ou mais

b) a dor precede sinais de isquemia aguda reti-
niana e/ou cerebral

4. a dor ¢ unilateral e ipsilateral a artéria cervical
afetada
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D. Um dos seguintes:
1. acefaleia desapareceu dentro de trés meses'
2. acefaleia ainda ndo desapareceu, porém ainda néo
se passaram trés meses'
E. Naomelhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:

1. Os trés meses devem ser contabilizados desde a estabili-
zagdo, espontanea ou através de tratamento, e ndo desde
o inicio da dissecgdo arterial cervical.

Comentarios: A cefaleia com ou sem dor cervical pode ser a
unica manifestagdo da disseccdo arterial cervical. Ela é, de
longe, o sintoma mais frequente (55-100% dos casos) e tam-
bém o sintoma inaugural mais comum (33-86% dos casos)
desse transtorno.

A 6.5.1.1 Cefaleia ou dor facial ou cervical aguda atri-
buida a disseccdo da artéria cardtida cervical ou da arté-
ria vertebral é habitualmente unilateral (ipsilateral a artéria
dissecada), intensa e persistente (por uma média de quatro
dias). Ela ndo tem, contudo, um padréo especifico constante
e pode, algumas vezes, ser bastante ardilosa, mimetizando
outras cefaleias como 1. Migrdnea, 3.1 Cefaleia em salvas
ou 4.4 Cefaleia primaria em trovoada. Sinais associados (de
isquemia cerebral ou retiniana e sinais locais) sdo comuns:
uma sindrome de Horner dolorosa, tinido doloroso de ini-
cio subito ou paralisia dolorosa do XII nervo sdo fortemente
sugestivos de dissec¢do da artéria carotida.

A dissecgdo de artéria cervical pode estar associada a dis-
seccdo de artéria intracraniana, a qual € uma causa potencial
de hemorragia subaracnoéidea. A 6.7.4 Cefaleia atribuida a
dissec¢do arterial intracraniana pode estar presente soman-
do-se a 6.5.1.1 Cefaleia ou dor facial ou cervical aguda atri-
buida a dissec¢do da artéria cardtida cervical ou da artéria
vertebral.

A 6.5.1.1 Cefaleia ou dor facial ou cervical aguda atri-
buida a dissec¢do da artéria carétida cervical ou da artéria
vertebral habitualmente precede o inicio de sinais isquémicos
e, portanto, requer diagndstico e tratamentos precoces. O diag-
ndstico ¢ baseado na RM cervical com supressdo de gordura,
duplex scannning, angiorressonancia e/ou angiotomografia
computadorizada e, em casos duvidosos, angiografia conven-
cional. Varios destes métodos diagnésticos sdo comumente
necessarios, uma vez que qualquer um deles pode ser normal.

Nao ha ensaios randomizados sobre o tratamento, mas
ha um consenso em favor da heparina seguida por varfarina
durante trés a seis meses, de acordo com qualidade da recu-
peragdo arterial.

6.5.1.2 Cefaleia ou dor facial ou cervical persistente
atribuida a disseccdo prévia da artéria cardtida
cervical ou da artéria vertebral

Descrigdo: Cefaleia causada por dissecg@o da artéria carétida
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cervical ou da artéria vertebral e persistindo por mais de trés
meses apos a estabilizacdo da dissecgdo.

Critérios diagnosticos:

A. Cefaleia previamente diagnosticada como 6.5.1.1 Cefa-
leia ou dor facial ou cervical aguda atribuida a dissec-
¢do da artéria carotida cervical ou da artéria vertebral
e preenchendo o critério C

B. A dissecg@o ja estabilizou, espontaneamente ou através
de tratamento

C. A cefaleia persiste por >3 meses apos estabilizagdo da
dissecgdo

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentario: Poucos estudos documentaram cefaleias aten-
dendo os critérios para 6.5.1.2 Cefaleia ou dor facial ou
cervical persistente atribuida a dissec¢do prévia da arte-
ria carotida cervical ou da artéria vertebral. Pesquisas que
identifiquem os fatores de risco para tal cefaleia persistente
s80 necessarias; uma histéria prévia de 1. Migranea pode
desempenhar um papel, assim como ansiedade/depresséo.

6.5.2 Cefaleia pos-endarterectomia

Descrigdo: Cefaleia causada pelo procedimento cirtirgico de
endarterectomia carotidea. A dor também pode envolver o
pescogo ¢ a face. Ela pode permanecer isolada ou ser um
sintoma de alerta precedendo os déficits focais de acidente
vascular cerebral (na maior parte das vezes hemorragico).

Critérios diagnosticos:
A. Qualquer cefaleia nova preenchendo o critério C
B. Uma endarterectomia carotidea foi realizada
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolve-se dentro de uma semana
apos a endarterectomia carotidea
2. a cefaleia desaparece dentro de um més apos a
endarterectomia carotidea
3. ambos os seguintes:
a) a cefaleia ¢ unilateral, no lado da endarterec-
tomia carotidea
b) acefaleia possui uma das trés seguintes carac-
teristicas distintas':
i.  dor leve e difusa
ii.  dor cefaleia em salvas-simile, ocorrendo
uma ou duas vezes ao dia, em crises
durando de duas a trés horas
iii. dor intensa pulsatil
D. Nao melhor explicada por outro diagnostico da
ICHD-3.2

Notas:
1. Trés subformas de 6.5.2 Cefaleia pos-endarterectomia
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tém sido descritas, mas ndo estdo codificadas separa-
damente:
a) uma cefaleia difusa, leve e isolada ocorrendo nos
primeiros dias apos a cirurgia
b) umadorcefaleia em salvas-simile, que dura de duas
a trés horas, ocorrendo uma ou duas vezes ao dia
¢) dor pulsante e intensa unilateral ocorrendo trés
dias apos a cirurgia
2. Dissecc¢do arterial, em particular, foi excluida através de
investigagdo apropriada.

Comentario: Das trés subformas de 6.5.2 Cefaleia pos-endar-
terectomia, a primeira e mais frequente (até 60% dos casos) é
uma condi¢do benigna autolimitada, enquanto que a segunda
(relatada em até 38% dos casos) desaparece em aproxima-
damente duas semanas. A terceira subforma ¢é parte da rara
sindrome de hiperperfusdo, frequentemente precedendo um
aumento da pressdo arterial e o inicio de crises epilépticas ou
déficits neurologicos no ou por volta do sétimo dia. O trata-
mento urgente faz-se necessario, uma vez que esses sintomas
podem prenunciar uma hemorragia cerebral.

6.5.3 Cefaleia atribuida a angioplastia ou a
implante de stent carotideo ou vertebral

Descrigdo: Cefaleia causada por procedimentos endovascu-
lares de angioplastia cervical e/ou implante de stent. A dor
também pode envolver o pescogo ¢ a face. Ela pode per-
manecer isolada ou ser um sintoma de alerta precedendo os
déficits focais de acidente vascular cerebral (na maior parte
das vezes hemorragico).

Critérios diagnosticos:
A. Qualquer cefaleia nova preenchendo o critério C
B. Uma angioplastia ou implante de stent carotideo ou ver-
tebral foi realizado
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por todos os
seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se dentro de uma semana
apos a angioplastia e/ou implante de stent
2. a cefaleia desapareceu dentro de um més apds a
angioplastia e/ou implante de stent
3. a cefaleia é no mesmo lado da angioplastia e/ou
implante de stent
D. Nao melhor explicada por outro diagnostico da
ICHD-3.!

Nota:
1. Dissecgdo arterial, em particular, foi excluida através de
investigagdo apropriada.

Comentarios: A angioplastia ¢/ou o implante de stent caroti-
deo e vertebral sdo realizados para tratar a estenose arterial
cervical.

Em uma série de 64 pacientes que foram submetidos a
implante de stent carotideo, cefaleia ocorreu em um tergo,
geralmente dentro de dez minutos apds o procedimento,
sendo cla leve, ipsilateral, frontotemporal e em pressdo;
desaparecendo em dez minutos, na maior parte das vezes.
Por outro lado, dados sobre 6.5.3 Cefaleia atribuida a
angioplastia ou a implante de stent carotideo ou vertebral
continuam escassos. A cefaleia ndo € mencionada em gran-
des estudos comparando o implante de stent carotideo ¢ a
endarterectomia.

A 6.5.3 Cefaleia atribuida a angioplastia ou a implante
de stent carotideo ou vertebral tem sido relatada como parte
da rara sindrome da hiperperfusdo.

6.6 Cefaleia atribuida a transtorno
venoso craniano

6.6.1 Cefaleia atribuida a trombose venosa

cerebral (TVC)

Descrigdo: Cefaleia causada por trombose venosa cerebral
(TVC). Ela ndo possui caracteristicas especificas: € na maio-
ria das vezes difusa, progressiva e intensa, mas pode ser
unilateral e repentina (até mesmo em trovoada), ou leve, e,
algumas vezes, ¢ migranea-simile.

Critérios diagndsticos:
A. Qualquer cefaleia nova preenchendo o critério C
B. Trombose venosa cerebral (TVC) foi diagnosticada
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:
1. acefaleia desenvolveu-se em estreita relagdo tem-
poral com outros sintomas e/ou sinais clinicos de
TVC, ou levou ao diagnoéstico de TVC
2. um dos ou ambos os seguintes:

a) a cefaleia piorou significativamente em para-
lelo com sinais clinicos ou radioldgicos de
extensdo da TVC

b) a cefaleia melhorou significativamente ou
desapareceu apos a melhora da TVC

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentarios: A cefaleia é, de longe, o sintoma mais frequente
de trombose venosa cerebral (TVC), presente em 80-90%
dos casos, e também o mais frequente sintoma inaugural.

A 6.6.1 Cefaleia atribuida a trombose venosa cerebral
(TVC) ndo tem caracteristicas especificas, mas mais frequen-
temente ¢ difusa, progressiva ¢ intensa ¢ associada a outros
sinais de hipertensdo intracraniana. Ela pode também ser
unilateral e repentina, e as vezes muito enganosa, mimeti-
zando a 1.1 Migrdanea sem aura, 1.2 Migrdnea com aura, 3.1
Cefaleia em salvas, 3.4 Hemicrania continua, 4.4 Cefaleia
primaria em trovoada, 7.2 Cefaleia atribuida a hipotensdo
liquorica ou 6.2.2 Cefaleia aguda atribuida a hemorragia
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subaracnoidea (HSA) ndo traumatica (TVC pode ser uma
causa de HSA).

A cefaleia pode ser a unica manifestacdo de TVC, mas
em mais de 90% dos casos ela esta associada a sinais focais
(déficits neurologicos ou crises epilépticas) e/ou sinais de
hipertensdo intracraniana, encefalopatia subaguda ou sin-
drome do seio cavernoso.

Dada a auséncia de caracteristicas especificas de 6.6.1
Cefaleia atribuida a trombose venosa cerebral (TVC), qual-
quer cefaleia recente e persistente deve levantar suspeita,
especialmente na presenga de uma condi¢do pro-trombo-
tica subjacente. O diagnéstico ¢ baseado em exames de
neuroimagem (RM com imagens ponderadas em T2* mais
angiorressonancia, ou TC mais angiotomografia computado-
rizada, e angiografia intra-arterial nos casos duvidosos). O
tratamento deve ser iniciado tdo logo quanto possivel e inclui
o tratamento sintomatico, heparina seguida por ao menos 6
meses de anticoagulagdo oral e, quando indicado, tratamento
da causa subjacente.

6.6.2 Cefaleia atribuida a implante de stent
em seio venoso craniano

Descrigdo: Cefaleia unilateral causada por e no mesmo lado de
um stent de seio venoso craniano.

Critérios diagnasticos:
A. Cefaleia nova unilateral preenchendo o critério C
B. Um implante de stent venoso craniano ou jugular foi
realizado
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por todos os
seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se dentro de uma semana
apos o implante do stent
2. acefaleia desapareceu dentro de trés meses apds o
implante do stent
3. acefaleia ¢ ipsilateral a o implante do stent
D. Nao melhor explicada por outro diagnostico da
ICHD-3.!

Nota:
1. Atrombose venosa dentro do proprio stent, em particular,
foi excluida.

Comentarios: Durante a ultima década, o implante de stent na
estenose do seio lateral tem sido utilizado para tratar a hiper-
tensdo intracraniana idiopatica.

Dados sobre 6.6.2 Cefaleia atribuida a implante de
stent em seio venoso craniano sdo escassos. Em uma série
de 21 pacientes com implante de stent para o tratamento
da hipertensdo intracraniana idiopatica, dez pacientes
apresentaram “cefaleias do stent ”, diferindo daquelas experi-
mentadas antes do tratamento, localizadas na regido do stent,
na regido da mastoide, e durando cerca de trés semanas.
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6.7 Cefaleia atribuida a outro transtorno
arterial intracraniano agudo

6.7.1 Cefaleia atribuida a um procedimento
endarterial intracraniano

Descrigdo: Cefaleia unilateral diretamente causada direta-
mente por um procedimento endarterial intracraniano, ipsi-
lateral ao procedimento e durando menos de 24 horas.

Critérios diagnosticos:
A. Qualquer cefaleia nova preenchendo o critério C
B. Um procedimento endarterial intracraniano foi
realizado'
C-  Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
trés dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se dentro de uma semana
apos o procedimento
2. a cefaleia desapareceu dentro de um més apds o
procedimento
a cefaleia € ipsilateral ao procedimento, ou bilateral
4. a cefaleia possui um do seguintes grupos de
caracteristicas?:

a) forte, ocorrendo abruptamente dentro de
segundos apds o procedimento ¢ durando < 1
hora

b) moderada a intensa, desenvolvendo-se dentro
de horas apos o procedimento e durando >24
horas

¢) ocorrendo em um paciente com 1. Migrdnea
e possuindo as caracteristicas de 1.1 Migra-
nea sem aura ou 1.2 Migranea com aura

D. Nao melhor explicada por outro diagnostico da
ICHD-3.2

w

Notas:

1. Por exemplo, angioplastia, embolizagdo ou colocacdo de
Stent.

2. Ha trés subformas reconhecidas (mas ndo codificadas
separadamente) de 6.7.1 Cefaleia atribuida a um proce-
dimento endarterial intracraniano:

a) uma subforma muito especifica foi relatada apos
a insuflagdo do baldo ou a emboliza¢do de uma
MAV ou aneurisma: dor intensa, localizada de
acordo com a artéria envolvida, desenvolvendo-se
abruptamente dentro de alguns segundos apos o
procedimento e desaparecendo rapidamente.

b) cefaleia desenvolvendo-se de horas a um dia apés
o procedimento e durando alguns dias

¢) uma crise de migranea, ocorrendo em um indivi-
duo que portador de 1. Migrdanea ¢ desencadeada
pelo procedimento endarterial intracraniano; essa
¢ seguida, algumas vezes, por cefaleia intermitente
recorrente durante varias semanas (nesses casos,
o paciente deve ter ambos os diagndsticos: o tipo
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ou subtipo apropriado de 1. Migrdnea ¢ 6.7.1
Cefaleia atribuida a um procedimento endarterial
intracraniano).
3. Em particular, dissecgdo arterial e ruptura arterial foram
excluidas através de investigagdo apropriada.

6.7.2 Cefaleia da angiografia

Descrigdo: Cefaleia diretamente causada por angiografia
cerebral.

Critérios diagnosticos:
A. Qualquer cefaleia nova preenchendo o critério C
B. Uma angiografia intra-arterial carotidea ou vertebral foi
realizada
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:
1. acefaleia desenvolveu-se durante ou dentro de 24
horas ap6s a angiografia
2. a cefaleia desapareceu dentro de 72 horas apos a
angiografia
3. a cefaleia possui um dos seguintes grupos de
caracteristicas':
a) desenvolvendo-se durante a inje¢do do con-
traste ¢ durando < 1 hora
b) desenvolvendo-se poucas horas apds a angio-
grafia e durando >24 horas
¢c) ocorreu em um paciente com 1. Migrdanea e
possuindo as caracteristicas de 1.1 Migrdnea
sem aura ou 1.2 Migranea com aura
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:
1. Existem trés subformas reconhecidas (mas nio separada-
mente codificadas) de 6.7.2 Cefaleia da angiografia.
a) ocorrendo durante a angiografia e estreitamente
relacionada a inje¢do do contraste
b) ocorrendo mais tarde, mas dentro de 24 horas
(ambas estas subformas sdo mais comuns em
pacientes com um historico de cefaleia primaria,
mas sdo distintamente diferentes da cefaleia pri-
maria em carater)
¢) uma crise de migranea, ocorrendo em um individuo
que tem: 1. Migrdanea e desencadeada por angio-
grafia (nesses casos, o paciente deve ter ambos 0s
diagnosticos: o tipo ou subtipo apropriado de 1.
Migranea e 6.7.2 Cefaleia da angiografia).

Comentdrio: A angiografia contrastada ¢ contraindicada em
pacientes acometidos por qualquer subforma de 1.2.3 Migrd-
nea hemiplégica, pois pode desencadear uma crise potencial-
mente fatal, com hemiplegia prolongada e coma.

6.7.3 Cefaleia atribuida a sindrome da
vasoconstricdo cerebral reversivel (SVCR)

6.7.3.1 Cefaleia aguda atribuida a sindrome da
vasoconstricdo cerebral reversivel (SVCR)

Descrigdo: Cefaleia causada pela sindrome da vasoconstri¢do
cerebral reversivel, tipicamente cefaleia em trovoada, recor-
rendo ao longo de uma a duas semanas, frequentemente desen-
cadeada por atividade sexual, esfor¢co fisico, manobras de
Valsava e/ou emogdo. A cefaleia pode permanecer como o sin-
toma unico da SVCR ou ser um sintoma de aviso precedendo
um acidente vascular cerebral hemorragico ou isquémico.

Critérios diagnasticos:
A. Qualquer cefaleia nova preenchendo o critério C
B. Sindrome da vasoconstri¢do cerebral reversivel (SVCR)
foi diagnosticada
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por um dos ou
ambos os seguintes:
1. a cefaleia, com ou sem déficits focais e/ou crises
epilépticas, levou a angiografia (com aparéncia em
“rosario de contas”) ¢ ao diagnostico de SVCR
2. a cefaleia tem uma das ou ambas as seguintes
caracteristicas:
a) inicio em trovoada
b) ¢ desencadeada por atividade sexual, esforgo
fisico, manobras de Valsava, emog¢édo, banho
e/ou ducha
c) presente ou recorrente durante < 1 més apos
0 seu inicio, sem nova cefaleia significativa
apos >1 més.
D. Um dos seguintes:
1. acefaleia desapareceu dentro de trés meses apds o
seu inicio
2. acefaleia ainda ndo desapareceu, porém ainda ndo
se passaram trés meses desde o seu inicio
E. Nao melhor explicada por outro diagnostico da
ICHD-3.!

Nota:
1. A hemorragia subaracndidea aneurismatica, em particu-
lar, foi excluida através de investigag@o apropriada.

Comentarios: A sindrome da vasoconstrigdo cerebral rever-
sivel (SVCR) ¢ uma condig¢do pouco compreendida, carac-
terizada clinicamente por cefaleias difusas intensas que sdo
tipicamente do tipo em trovoada, simulando hemorragia
subaracnodidea aneurismatica.

A SVCR ¢ a causa mais frequente de cefaleia em tro-
voada com recorréncia ao longo de alguns dias ou semanas.
Raramente, 6.7.3.1 Cefaleia aguda atribuida a sindrome da
vasoconstri¢do cerebral reversivel (SVCR) pode iniciar de
outras maneiras: pode progredir rapidamente ao longo de
algumas horas ou mais vagarosamente ao longo de dias.
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Grandes séries de pacientes com SVCR confirmada tém
demonstrado que até 75% apresentam-se com a cefaleia
como sintoma inico, porém a condig@o pode estar associada
a déficits neurologicos focais flutuantes e, algumas vezes, a
convulsdes. A 6.7.3.1 Cefaleia aguda atribuida a sindrome
da vasoconstri¢do cerebral reversivel (SVCR) pode ser um
sintoma de alerta precedendo um acidente vascular cerebral
hemorragico ou isquémico. A cefaleia esta ausente em uma
minoria dos casos de SVCR.

A angiografia na SVCR ¢, por defini¢do, anormal, com
segmentos de constricdo ¢ dilatagdo arterial intercalados
(aparéncia em “rosario de contas” ou se “corddo de salsi-
chas”). No entanto, a angiografia por RM, TC e até mesmo
por cateter pode ser normal durante a primeira semana apos
o inicio do quadro clinico. Pacientes com cefaleia em tro-
voada recorrente ¢ um angiograma normal, mas preenchendo
todos os outros critérios para SVCR, devem ser considerados
como tendo 6.7.3.2 Cefaleia aguda provavelmente atribuida
a sindrome da vasoconstri¢do cerebral reversivel (SVCR). A
RM cerebral é anormal em 30 a 80% dos casos, mostrando
varios padrdes de lesdo, incluindo hemorragias intracrania-
nas (subaracnoideas da convexidade, intracerebralis e/ou
subdurais), infartos cerebrais e/ou edema cerebral correspon-
dendo a “sindrome da encefalopatia reversivel posterior”.

Ao menos a metade dos casos de SVCR séo secunda-
rios, principalmente puerperais e/ou atribuiveis a expo-
sicdo a substincias vasoativas, incluindo drogas ilicitas,
simpatomiméticos alfa e drogas serotonérgicas. A doenga ¢
autolimitada a um a trés meses, com o desaparecimento das
anormalidades arteriais (dai o “reversivel”) e, quase sem-
pre, resolucdo da cefaleia. No entanto, acidentes vasculares
cerebrais resultantes da SVCR podem produzir comprometi-
mento permanente.

6.7.3.2 Cefaleia aguda provavelmente
atribuida a sindrome da vasoconstricdao
cerebral reversivel (SVCR)

Descrigdo: Cefaleia tipica da sindrome da vasoconstri¢do
cerebral reversivel (SVCR), a saber, cefaleia em trovoada,
recorrendo durante uma a duas semanas e desencadeada
por atividade sexual, esfor¢o fisico, manobras de Valsava
e/ou emocdo, porém o tipico padrdo arterial intracraniano
em “rosario de contas” da SVCR nao foi demonstrado pela
angiografia cerebral.

Critérios diagndsticos:

A. Qualquer cefaleia nova preenchendo o critério C

B. Ha suspeita de sindrome da vasoconstri¢do cerebral
reversivel (SVCR), mas a angiografia cerebral é normal

C. Probabilidade de causalidade demonstrada por todos os
seguintes:
1. ao menos duas cefaleias dentro do periodo de um

més, com todas as trés seguintes caracteristicas:
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a) inicio em trovoada e atingindo o seu pico em
< 1 minuto

b) intensidade forte
¢) durando >5 minutos

2. ao menos uma cefaleia em trovoada foi desenca-
deada por um dos seguintes:
a) atividade sexual (logo antes ou durante o

orgasmo)

b) esforgo fisico
¢) manobra Valsava-simile
d) emogdo
e) banho e/ou ducha
f) curvar-se

3. nenhuma nova cefaleia em trovoada ou outra cefa-
leia significativa ocorre >1 més apos o inicio

D. Um dos seguintes:

1. acefaleia desapareceu dentro de trés meses apds o
seu inicio

2. a cefaleia ainda ndo desapareceu, mas trés meses
ainda ndo se passaram desde o seu inicio

E. Nao melhor explicada por outro diagnostico da
ICHD-3.!

Nota:
1. A hemorragia subaracnodidea aneurismatica, em particu-
lar, foi excluida através de investigag@o apropriada.

Comentario: A ICHD-3 geralmente ndo propde critérios para
cefaleias secundarias provaveis. No entanto, as anormalida-
des arteriais da SVCR podem ser de dificil demonstragdo.
Para ser detectados, alguns casos de SVCR precisam de
repetidas angiografias, por TC ou RM, durante duas a trés
semanas apos o inicio da cefaleia; outros, de uma angiografia
convencional invasiva. Em pacientes que apresentam cefa-
leias em trovoada recorrentes, com desencadeantes, tipicas
de SVCR, durante um periodo de menos de um més, porém
com angiografia cerebral inicial normal, e nos quais outra
causa das cefaleias foi excluida através de investigagdo apro-
priada, um diagndstico de 6.7.3.2 Cefaleia provavelmente
atribuida a sindrome da vasoconstricdo cerebral reversivel
(SVCR) pode ser feito.

6.7.3.3 Cefaleia persistente atribuida a
sindrome da vasoconstricdo cerebral
reversivel (SVCR) prévia

Descrigdo: Cefaleia causada por sindrome da vasoconstri¢do
cerebral reversivel e persistente por mais de trés meses apds
0 seu inicio.

Critérios diagnosticos:

A. Cefaleia previamente diagnosticada como 6.7.3.1 Cefa-
leia aguda atribuida a sindrome da vasoconstri¢do
cerebral reversivel (SVCR) e preenchendo o critério C
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B. Normaliza¢do das artérias cerebrais, demonstrada por
angiografia de seguimento direta ou indireta, dentro de
trés meses apos o inicio da SVCR

C. A cefaleia persiste por >3 meses ap0s o seu inicio

D. Nao melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3.

Comentdrio: Alguns estudos documentaram cefaleias aten-
dendo aos critérios para 6.7.3.3 Cefaleia persistente atri-
buida a sindrome da vasoconstrigdo cerebral reversivel
(SVCR) prévia. Mais pesquisas s3o necessarias para que se
identifiquem os fatores de risco para tal cefaleia persistente;
um histoérico prévio de 1. Migranea pode desempenhar um
papel, assim como a ansiedade/depresséo.

6.7.4 Cefaleia atribuida a disseccdo
arterial intracraniana

Descrigdo: Cefaleia causada pela dissec¢do de uma artéria
intracraniana. A dor é, na maioria das vezes unilateral, ipsila-
teral ao vaso dissecado e geralmente tem um inicio repentino
(até mesmo em trovoada). Ela pode permanecer isolada ou
ser um sintoma de alerta precedendo uma hemorragia suba-
racndidea ou um acidente vascular cerebral.

Critérios diagnosticos:
A. Qualquer cefaleia nova preenchendo o critério C
B. Disseccdo arterial intracraniana foi diagnosticada
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:
1. acefaleia desenvolveu-se em estreita relagdo tem-
poral com outros sintomas e/ou sinais clinicos de
disseccdo arterial intracraniana, ou levou ao seu

diagnostico

2. acefaleia desaparece dentro de um més apds o seu
inicio

3. acefaleia apresenta uma das ou ambas as seguintes
caracteristicas:

a) inicio repentino ou em trovoada
b) intensidade forte
4. acefaleia ¢ unilateral e ipsilateral a dissecgdo
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentarios: A dissecgdo pode afetar qualquer artéria intra-
craniana e pode induzir a hemorragia subaracnoéidea, infartos
isquémicos, compressdo de estruturas adjacentes ou, menos
comumente, hemorragia intracerebral. Em asiaticos, a dis-
seccdo arterial intracraniana ¢ mais frequente que a dissec-
¢do arterial cervical.

A cefaleia aguda frequentemente € o sintoma de apresen-
tagdo e pode ser o inico sintoma desse transtorno.

6.8 Cefaleia e/ou aura migrdnea-simile
atribuida a vasculopatia
intracraniana crénica

6.8.1 Cefaleia atribuida a Arteriopatia Cerebral
Autossémica Dominante com Infartos
Subcorticais e Leucoencefalopatia (CADASIL)

Descrigdo: Cefaleia recorrente em crises que lembram 1.2
Migranea com aura, exceto por uma frequéncia incomum
de aura prolongada, causada por arteriopatia cerebral autos-
somica dominante com infartos subcorticais e leucoencefa-
lopatia (CADASIL). Esta associada as outras caracteristicas
clinica de CADASIL ou, frequentemente, ¢ o seu primeiro
sintoma.

Critérios diagndsticos:
A. Crises recorrentes de migranea com aura tipica, hemi-
plégica ou prolongada, preenchendo o critério C
B. Arteriopatia cerebral autossomica dominante com
infartos subcorticais ¢ leucoencefalopatia (CADASIL)
foi demonstrada!
C. Um dos ou ambos os seguintes:
1. a migranea com aura foi a primeira manifestacdo
clinica do CADASIL
2. as crises de migranea com aura melhoram ou ces-
sam quando outra manifestagdo do CADASIL (por
ex., AVC isquémico, distirbios do humor ¢ ou dis-
fun¢do cognitiva) surgem ¢ pioram
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:

1. O diagnostico ¢ feito através da triagem para mutacdes
NOTCH3, por uma simples bidpsia cutdnea com imuno-
coloragdo de anticorpos NOTCH3, ou com microscopio
eletronico para avaliar a presenga de material osmiofilico
granular extracelular dentro da camada média arterial.

Comentarios: A arteriopatia cerebral autossémica dominante
com infartos subcorticais e leucoencefalopatia (CADASIL)
¢ uma doenga autossomica dominante, com alguns casos
esporadicos, que envolve as células musculares lisas na
camada média das pequenas artérias do cérebro. Ela deve-se
a mutagdes do gene NOTCH-3.

A CADASIL ¢ caracterizada clinicamente por pequenos
infartos profundos recorrentes, deméncia subcortical, dis-
turbios do humor e, em um tergo dos casos, por crises tipi-
cas de 1.2 Migranea com aura, exceto por uma frequéncia
incomum de aura prolongada. Em tais casos, essas sdo habi-
tualmente o primeiro sintoma da doenga, surgindo em uma
idade média de 30 anos, cerca de 15 anos antes dos acidentes
vasculares cerebrais isquémicos e 20-30 anos antes do obito.

A RM ¢ sempre anormal, com altera¢cdes marcadas da
substancia branca nas imagens ponderadas em T2.
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6.8.2 Cefaleia atribuida a encefalopatia

mitocondrial, acidose ldtica e episddios
AVC-similes (MELAS)

Descrigdo: Cefaleia — a qual tanto pode ser recorrente em cri-
ses migranea-similes, como um sintoma de apresentagdo dos
episodios AVC-similes — causada por e associada as outras
caracteristicas clinicas da encefalopatia mitocondrial, aci-
dose latica e episédios AVC-similes (MELAS).

Critérios diagndsticos:

A. Crises recorrentes de cefaleia preenchendo o critério C

B. Uma anormalidade genética mitocondrial associada a
encefalopatia mitocondrial, acidose latica e episodios
AVC-similes (MELAS) foi demonstrada

C. Um dos ou ambos os seguintes:
1. crises recorrentes de migranea, com ou sem aura
2. cefaleia aguda precedendo ou associada a déficits

neurologicos focais e/ou crises epilépticas
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentarios: A encefalopatia mitocondrial, acidose latica e
episodios AVC-similes (MELAS) ¢ um transtorno mitocon-
drial geneticamente heterogéneo, com um fenoétipo clinico
variavel, incluindo caracteristicas de envolvimento do sis-
tema nervoso central (crises epilépticas, hemiparesia, hemia-
nopsia, cegueira cortical, surdez neurossensorial e/ou vomi-
tos episddicos). A cefaleia é frequente na MELAS, tanto na
forma de crises recorrentes migranea- similes, como também
como o sintoma de apresentagdo de episddios do tipo AVC.

A alta frequéncia das crises migranea-similes como parte
da MELAS levou a hipdtese de que mutagdes mitocondriais
exerceriam um papel na migranea com aura, porém a muta-
¢do 3243 ndo foi detectada em dois grupos de individuos
com 1.2 Migranea com aura. Outras mutagdes ainda ndo
detectadas podem exercer um papel tanto na migranea como
no acidente vascular cerebral isquémico, ja que as crises de
migranea, principalmente com aura, também ocorrem em
outros transtornos mitocondriais.

6.8.3 Cefaleia atribuida a angiopatia
do tipo Moyamoya

Descrigdo: Cefaleia cronica recorrente, que pode ser migra-
nea-simile, causada por e associada as outras caracteristicas
da angiopatia do tipo Moyamoya.

Critérios diagndsticos:

A. Cefaleia recorrente preenchendo o critério C

B. Evidéncias por neuroimagem da angiopatia do tipo
Moyamoya

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:
1. acefaleia desenvolveu-se em estreita relagdo tem-
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poral com outros sintomas e/ou sinais clinicos e/ou

evidéncia por imagem de angiopatia do tipo Moya-

moya, ou levou a sua descoberta
2. um dos ou ambos os seguintes:

a) a cefaleia piorou significativamente em para-
lelo com outros sintomas e/ou sinais clinicos
e/ou radioldgicos de piora da angiopatia do
tipo Moyamoya

b) a cefaleia melhorou significativamente apds
cirurgia de revascularizagéo

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentadrios: A angiopatia do tipo Moyamoya ¢é caracterizada
pelo estreitamento progressivo bilateral e oclusdo da porgéo
intracraniana das artérias carotida interna, cerebral média
e cerebral anterior. Diversos genes de suscetibilidade foram
identificados ou localizados para a angiopatia do tipo Moya-
moya. Em alguns outros pacientes, ela esta associada a outras
condig¢des (anemia falciforme, sindrome de Down e radiotera-
pia, entre outras) e ¢ referida como sindrome de Moyamoya.

A angiopatia do tipo Moyamoya habitualmente apresen-
ta-se no inicio da infancia ou adolescéncia com AVC isqué-
mico ou hemorragico que pode causar cefaleia aguda. Afora
esses eventos vasculares agudos, a cefaleia ¢ altamente
comum tanto em criangas como em adultos com angiopa-
tia do tipo Moyamoya, fenotipicamente mais comumente
lembrando a 1.1 Migrdnea sem aura, 1.2 Migranea com
aura, 1.2.3 Migranea hemiplégica ou 2. Cefaleia do tipo
tensdo; crises cefaleia em salvas-similes tém sido relatados
raramente.

A cirurgia de revascularizaggo tem efeitos variaveis sobre
a cefaleia na angiopatia do tipo Moyamoya, com melhora em
alguns pacientes, persisténcia em outros e uma cefaleia pds-
-operatdria nova em outro subgrupo.

6.8.4 Aura migrdnea-simile atribuida a
angiopatia amiloide cerebral

Descrigdo: Crises de aura migranea-simile de inicio tardio,
sem cefaleia ou com cefaleia fraca, também denominadas
de “amyloid spells”, causadas por ¢ associadas as outras
caracteristicas clinicas da angiopatia amiloide cerebral, fre-
quentemente em um cenario de hemorragia subaracndidea
da convexidade.

Critérios diagnosticos:

A. Novas crises de aura migranea-similes, com ou sem
cefaleia fraca, preenchendo o critério C

B. Evidéncias por neuroimagem ou bidpsia cerebral de
angiopatia amiloide cerebral (AAC)

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por um ou mais
dos seguintes:
1. aauradesenvolveu-se em estreita relagdo temporal

com outros sintomas e/ou sinais clinicos de AAC,
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ou levou ao seu diagnoéstico
2. a aura piorou significativamente em paralelo com
sinais clinicos e/ou radiolégicos de piora da AAC
3. inicio apos os 50 anos de idade
D. Nao melhor explicada por outro diagnostico da
ICHD-3.!

Nota:

1. As sequéncias de RM sensiveis ao sangue sdo impor-
tantes no diagnostico da angiopatia amiloide cerebral
e devem ser realizadas em qualquer paciente com aura
migranea-simile de inicio tardio.

Comentdrios: A angiopatia amiloide cerebral (AAC) € um
transtorno dos pequenos vasos associada a deposi¢do pro-
gressiva de amiloide nas paredes dos vasos corticais e lepto-
meningeos. As formas esporadicas sdo mais comuns que as
formas familiares herdadas.

A AAC ¢ uma causa maior de hemorragia intracerebral
sintomatica lobar, episodios neuroldgicos focais transitorios
nos idosos e comprometimento cognitivo. Os episddios neu-
rologicos focais transitorios incluem tanto sintomas posi-
tivos aura migranosa-similes (parestesias alastrantes e/ou
fendmenos visuais positivos) como sintomas neuroldgicos
negativos do tipo AIT, e podem ser causados por siderose
cortical superficial ou por hemorragia subaracnoéidea da con-
vexidade. Esses episodios estdo associados a um elevado
risco precoce de hemorragia intracerebral sintomatica.

6.8.5 Cefaleia atribuida a sindrome da vasculopatia
retiniana com leucoencefalopatia cerebral e
manifestacdes sistémicas (RVCLSM)

Descrigdo: Cefaleia recorrente na forma de crises migranea-
-similes, especialmente sem aura, causada pela sindrome
da vasculopatia retiniana com leucoencefalopatia cerebral e
manifestagdes sistémicas (RVCLSM). Ela pode estar asso-
ciada as outras caracteristicas clinicas de RVCLSM ou ser a
sua primeira manifestagéo clinica.

Critérios diagnosticos:

A. Crises migranea-similes recorrentes, com ou sem aura,
preenchendo o critério C

B. A sindrome da vasculopatia retiniana com leucoencefa-
lopatia cerebral e manifestagdes sistémicas (RVCLSM)
foi demonstrada!

C. Ascrises migranea-similes sdo secundarias a e parte das
manifestagdes clinicas da sindrome

D. Nao melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3.

Nota:
1. O diagnéstico ¢ feito por testagem genética para as muta-
¢oes TREX].

Comentario: A sindrome da vasculopatia retiniana com
leucoencefalopatia cerebral e manifestagdes sistémicas
(RVCLSM) ¢ uma doenga dos pequenos vasos, sistémica,
autossomica dominante, causada por mutagdes do tipo fra-
me-shift na regido C-terminal do TREX]I. Ela ¢ clinicamente
caracterizada por déficits neuroldgicos focais, comprometi-
mento cognitivo, disturbios psiquiatricos, crises epilépticas,
manifesta¢des sistémicas variadas e, a0 menos na metade
dos casos, por crises migranea-similes. Outras manifesta¢des
clinicas sdo o comprometimento visual pela retinopatia vas-
cular e o declinio neuroldgico e a morte prematura em fun-
¢do de lesdes progressivas com realce na substancia branca
cerebral. O espectro clinico também inclui fungdo hepatica
e renal comprometidas, anemia algumas vezes associada a
sangramento gastrointestinal e hipertensdo. Em pacientes
mais jovens, nos quais a RM cerebral pode ser normal, as
manifestagdes clinicas incluem fendmeno de Raynaud leve
(54%), migranea (especialmente sem aura: 42%) e distirbios
psiquiatricos (23%). O diagnostico, em tais casos, pode ser
suspeitado a partir da historia familiar.

6.8.6 Cefaleia atribuida a outra vasculopatia
intracraniana crénica

Descrigdo: Crises migranea-similes, com ou sem aura, causa-
das por e ocorrendo como parte das manifestacdes clinicas
de uma vasculopatia intracraniana crdénica, genética ou nao
genética, que ndo aquelas descritas acima.

Critérios diagnosticos:

A. Crises migranea-similes recorrentes, com ou sem aura,
preenchendo o critério C

B. Uma vasculopatia intracraniana crdnica, genética ou
ndo genética, foi demonstrada

C. Ascrises migranea-similes sdo secundarias a e parte das
manifesta¢des clinicas da vasculopatia intracraniana
cronica

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentarios: Crises migranea-similes recorrentes tém sido
relatadas como parte das manifestagdes clinicas da hemipa-
resia, tortuosidade arterial retiniana e leucoencefalopatia
infantil hereditaria autossomica dominante (HIHRATL),
uma condicdo devida a mutagdes COL4A4 1. Apenas algumas
poucas familias com esse transtorno foram relatadas. Por
causa das outras manifestagdes graves, essas crises migra-
nea-similes ndo foram sistematicamente investigadas na
HIHRATL, mas elas parecem lembrar, basicamente, a 1.2
Migrdnea com aura.

Todas as demais vasculopatias intracranianas cronicas
genéticas e ndo genéticas raras podem, potencialmente, cau-
sar crises migranea-similes.
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6.9 Cefaleia atribuida a apoplexia pituitdria

Descrigdo: Cefaleia causada por apoplexia pituitaria, habi-
tualmente com inicio repentino (até mesmo em trovoada)
¢ intensidade forte, ¢ acompanhada desde o inicio, ou mais
tarde, por sintomas visuais e/ou hipopituitarismo.

Critérios diagnasticos:

A. Qualquer cefaleia nova preenchendo o critério C

B. Um infarto pituitirio hemorragico agudo foi diagnos-
ticado

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:

1. acefaleia desenvolveu-se em estreita relagdo tem-
poral com outros sintomas e/ou sinais clinicos de
apoplexia pituitaria, ou levou ao diagnéstico de
apoplexia pituitaria

2. um dos ou ambos os seguintes:

a) a cefaleia piorou, significativamente, em
paralelo com outros sintomas e/ou sinais cli-
nicos da apoplexia pituitaria

b) a cefaleia melhorou, significativamente, em
paralelo com outros sintomas e/ou sinais cli-
nicos de melhora da apoplexia pituitaria

3. a cefaleia ¢ forte e de inicio repentino ou em
trovoada

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentarios: A rara sindrome clinica da apoplexia pituitaria
¢ uma condigdo aguda, potencialmente fatal. Ela é uma das
causas de hemorragia subaracnoidea ndo aneurismatica.

Também ¢é uma das causas de cefaleia em trovoada. A
maioria dos casos ocorre como a primeira apresentagdo do
rapido aumento dos macroadenomas pituitarios ndo funcio-
nantes, em fungdo de hemorragia e/ou infarto.

A RM ¢ mais sensivel que a TC para detectar patologia
intrasselar.
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7. Cefaleia atribuida a transtorno
intracraniano nio vascular

7.1 Cefaleia atribuida a hipertensao liquorica
7.1.1 Cefaleia atribuida a hipertensdo intracraniana idiopatica
(HIT)
7.1.2 Cefaleia atribuida a hipertensdo intracraniana secundaria a
causas metabolicas, toxicas ou hormonais
7.1.3 Cefaleia atribuida a hipertensdo intracraniana secundaria a
transtorno cromossomico
7.1.4 Cefaleia atribuida a hipertenséo intracraniana secundaria a
hidrocefalia
7.2 Cefaleia atribuida a hipotensdo liquorica
7.2.1 Cefaleia pos-pungdo dural
7.2.2 Cefaleia por fistula liqudrica
7.2.3 Cefaleia atribuida a hipotensdo intracraniana espontanea
7.3 Cefaleia atribuida a doenga intracraniana inflamatéria néo in-
fecciosa
7.3.1 Cefaleia atribuida a neurossarcoidose
7.3.2 Cefaleia atribuida a meningite asséptica (ndo infecciosa)
7.3.3 Cefaleia atribuida a outra doenga intracraniana inflamato-
ria ndo infecciosa
7.3.4 Cefaleia atribuida a hipofisite linfocitica
7.3.5 Sindrome da cefaleia e déficits neuroldgicos transitorios
com linfocitose do liquido cefalorraquidiano (HaNDL)
7.4 Cefaleia atribuida a neoplasia intracraniana
7.4.1 Cefaleia atribuida a neoplasma intracraniano
7.4.1.1 Cefaleia atribuida a cisto coloide do terceiro ventriculo
7.4.2 Cefaleia atribuida a meningite carcinomatosa
7.4.3 Cefaleia atribuida a hiper ou hipossecre¢do hipotalamica
ou hipofisaria
7.5 Cefaleia atribuida a injegao intratecal
7.6 Cefaleia atribuida a crise epiléptica
7.6.1 Cefaleia epiléptica ictal
7.6.2 Cefaleia pos-ictal
7.7 Cefaleia atribuida a malformagao de Chiari tipo I (CM1)
7.8 Cefaleia atribuida a outro transtorno intracraniano ndo vascular

Comentdrio geral

Cefaleia primadria ou secunddria ou ambas? As regras gerais para
atribui¢@o a outro transtorno aplicam-se a 7. Cefaleia atri-
buida a transtorno intracraniano ndo vascular.

1. Quando uma cefaleia nova ocorre pela primeira vez em
estreita relagdo temporal com um transtorno intracra-
niano nao vascular, ela é codificada como uma cefaleia
secundaria atribuida a esse transtorno. Isso permanece
verdadeiro quando a nova cefaleia possui as caracteristi-
cas de qualquer uma das cefaleias primarias classificadas
na Parte Um da ICHD-3.

2. Quando uma cefaleia pré-existente, com as caracte-
risticas de uma cefaleia primaria, torna-se crénica, ou
piora significativamente (significando habitualmente um
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aumento de duas ou mais vezes na frequéncia e/ou gra-
vidade) em estreita relagdo temporal com um transtorno
intracraniano ndo vascular, tanto o diagndstico inicial da
cefaleia como o diagndstico de 7. Cefaleia atribuida a
transtorno intracraniano ndo vascular (ou um dos seus
subtipos) devem ser dados, contanto que haja evidén-
cia de boa qualidade de que o transtorno pode causar
cefaleia.

Introducdo

Neste capitulo, as cefaleias sdo atribuidas a alteragdes na
pressdo intracraniana. Tanto a pressdo aumentada como
a pressdo diminuida do liquido cefalorraquidiano (LCR)
podem levar a cefaleia. Outras causas de cefaleia aqui inclui-
das s3o as doencgas inflamatorias ndo infecciosas, as neo-
plasias intracranianas, as crises epilépticas, condigdes raras
como injegdes intratecais e a malformag@o de Chiari do tipo
I, além de outros transtornos intracranianos ndo vasculares.

Ha poucos estudos epidemioldgicos sobre esses tipos de
cefaleia, em comparagdo com aqueles relacionados as cefa-
leias primarias. Ensaios controlados sobre tratamento, por
sua vez, sdo quase inexistentes.

Para cefaleia atribuida a qualquer dos transtornos intra-
cranianos nao vasculares listados aqui, os critérios diagnos-
ticos incluem, sempre que possivel:

A. Cefaleia preenchendo o critério C

B. Um transtorno intracraniano ndo vascular, reconhecida-
mente capaz de causar cefaleia, foi diagnosticado

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em relacdo temporal
com o inicio do transtorno intracraniano ndo vas-
cular ou levou a sua descoberta

2. um dos ou ambos os seguintes:

a) a cefaleia piorou, significativamente, em
paralelo com a piora do transtorno intracra-
niano ndo vascular

b) a cefaleia melhorou, significativamente, em
paralelo com a melhora do transtorno intra-
craniano ndo vascular

3. a cefaleia possui caracteristicas tipicas para o
transtorno intracraniano nio vascular

4. existe outra evidéncia de causalidade

A. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

A cefaleia que persiste por mais de um més apos o tra-
tamento bem-sucedido ou a resolug¢do espontanea do trans-
torno intracraniano habitualmente tem outros mecanismos. A
cefaleia que persiste por mais de trés meses apos o tratamento
ou a remissdo de transtornos intracranianos esta definida no
Apéndice, para fins de pesquisa. Tal cefaleia existe, mas tem
sido pouco estudada; as inser¢des no Apéndice estdo volta-
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das a estimular a pesquisa adicional sobre tais cefaleias ¢ os
seus mecanismos.

7.1 Cefaleia atribuida a hipertensdo liqudrica

Codificada em outro local: A cefaleia atribuida a pressdo intra-
craniana aumentada ou hidrocefalia - secundarias a um neo-
plasma intracraniano - ¢ codificada como 7.4.1 Cefaleia atri-
buida a neoplasma intracraniano.

Descrigdo: Cefaleia causada pela pressdo aumentada do
liquido cefalorraquidiano (LCR), habitualmente acompa-
nhada por outros sintomas e/ou sinais clinicos de hipertensio
intracraniana.

Critérios diagnosticos:
A. Cefaleia nova, ou piora significativa' de uma cefaleia

pré-existente, preenchendo o critério C

B. Hipertensdo intracraniana foi diagnosticada,
ambos 0s seguintes:

1. a pressdo liquoérica excede 250 mm LCR (ou 280

mm LCR em criangas obesas)>

composi¢do normal do LCR

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em relagdo temporal
com a hipertensdo intracraniana, ou levou a sua
descoberta

2. a cefaleia ¢ aliviada através da reducgdo da hiper-
tensdo intracraniana

3. papiledema

D. Naomelhorexplicada por outro diagndstico daICHD-3.?

com

2.

Notas:

1. “Piora significativa” implica em um aumento de duas ou
mais vezes na frequéncia e/ou gravidade, de acordo com
a regra geral sobre a distingdo das cefaleias secundarias
das primarias.

2. Para propositos diagnosticos, a pressdo do LCR deve
ser medida na auséncia de tratamento voltado a redu-
zir a pressao intracraniana. A pressdo do LCR deve ser
medida através de puncdo lombar realizada na posi¢do
de decubito lateral, sem sedativos, ou por monitoramento
epidural ou intraventricular. Como a pressio do LCR
varia durante o curso do dia, uma Unica medida pode
ndo ser indicativa da pressdo média do LCR ao longo de
24 horas: o monitoramento prolongado da pressdo lom-
bar ou intraventricular pode ser necessario nos casos de
incerteza diagnostica.

3. Neoplasma intracraniano foi excluido.

Comentario: A 7.1 Cefaleia atribuida a hipertensdo liquorica
¢ um tipo de cefaleia. O diagnoéstico, quando feito, deve ser
somente temporario, dependendo da determinagdo da causa

do aumento da pressdo do LCR; a cefaleia deve entdo ser
recodificada de acordo com o seu subtipo especifico.

7.1.1 Cefaleia atribuida a hipertensdo intracraniana
idiopdtica (HII)

Termos previamente utilizados: Cefaleia atribuida a hipertensdo
intracraniana benigna (HIB); pseudotumor cerebri; hidrop-
sia meningea; meningite serosa.

Descrigdo: Cefaleia nova, ou piora significativa de uma cefa-
leia pré-existente, causada por ¢ acompanhada de outros sin-
tomas e/ou sinais clinicos e/ou de neuroimagem de hiperten-
sdo intracraniana idiopatica (HII), com caracteristicas tipicas
sugestivas de HII.

Critérios diagnosticos:
A. Cefaleia nova, ou uma piora significativa! de uma cefa-

leia pré-existente, preenchendo o critério C

B. Ambos os seguintes:

1. hipertensdo intracraniana idiopatica (HII) foi
diagnosticada’

2. a pressdo do liquido cefalorraquidiano (LCR)
excede 250 mm LCR (ou 280 mm LCR em crian-
¢as obesas)®

C. Um dos ou ambos os seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se, ou piorou significativa-
mente', em relagdo temporal com a HII, ou levou a
sua descoberta

2. acefaleia é acompanhada por um dos ou ambos os
seguintes:

a) tinido pulsatil
b) papiledema*
D. Niaomelhorexplicada por outro diagndstico daICHD-3.5¢

Notas:

1. “Piora significativa” implica em um aumento de duas ou
mais vezes na frequéncia e/ou gravidade, de acordo com
a regra geral sobre a distingdo das cefaleias secundarias
das primarias.

2. A HII deve ser diagnosticada com cautela naqueles com
status mental alterado.

3. Para propositos diagnodsticos, a pressdo do LCR deve
ser medida na auséncia de tratamento voltado a redu-
zir a pressdo intracraniana. A pressdo do LCR deve ser
medida através de puncdo lombar realizada na posi¢do
de decubito lateral, sem sedativos, ou por monitoramento
epidural ou intraventricular. Como a pressdo do LCR
varia durante o curso do dia, uma tnica medida pode
ndo ser indicativa da pressdo média do LCR ao longo de
24 horas: o monitoramento prolongado da pressdo lom-
bar ou intraventricular pode ser necessario nos casos de
incerteza diagnostica.

4. O papiledema deve ser distinguido do pseudopapiledema
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ou do edema do disco Optico. A maioria dos pacientes
com HII tem papiledema, e a HII deve ser diagnosticada
com cautela nos pacientes sem este sinal.

5. A 7.1.1 Cefaleia atribuida a hipertensdo intracraniana
idiopatica (HII) pode mimetizar as cefaleias primarias,
especialmente 1.3 Migrdnea crénica ¢ 2.3 Cefaleia do
tipo tensdo, por outro lado, esses transtornos frequente-
mente coexistem com a HII.

6. A 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos deve
ser excluida em pacientes sem papiledema, paralisia abdu-
cente ou sinais de neuroimagem caracteristicos de HII.

Comentdrios: A hipertensdo intracraniana idiopatica (HII)
ocorre mais frequentemente em mulheres obesas em idade
fértil (que sdo também as mais propensas a serem diagnosti-
cadas erroneamente com HII).

A 7.1.1 Cefaleia atribuida a hipertensdo intracraniana
idiopatica (HII) ndo tem caracteristicas especificas, e frequen-
temente assemelha-sea 1. Migraneaou 2. Cefaleia do tipo ten-
sdo. A ocorréncia diaria ndo € um requisito para o diagnostico.

O alivio da cefaleia apds a remogao do liquido cefalorra-
quidiano (LCR) apdia o diagnostico, mas ndo ¢é, em si, diag-
noéstico: ele pode ser observado em pacientes com outros
tipos de cefaleia (sensibilidade de 72% e especificidade de
77% para 7.1.1 Cefaleia atribuida a hipertensdo intracra-
niana idiopdtica (HII)).

Achados de neuroimagem consistentes com o diag-
nostico de HII incluem a sela turcica vazia, a distensdo do
espago subaracnéideo peridptico, o achatamento da esclera
posterior, a protrusdo da papila do nervo optico para dentro
do vitreo e a estenose dos seios venosos transversos.

7.12 Cefaleia atribuida a hipertensdo intracraniana
secunddria a causas metabélicas, téxicas ou
hormonais

Codificada em outro local: A cefaleia atribuida a hipertensdo
intracraniana resultante de trauma craniano, transtorno vas-
cular ou infec¢do intracraniana ¢ codificada para qualquer
desses que seja a causa. A cefaleia atribuida a pressdo intra-
craniana elevada ocorrendo como efeito adverso de um
medicamento ¢ codificada como 8.1.10 Cefaleia atribuida
ao emprego prolongado de medicamento ndo utilizado para
cefaleia.

Descrigdo: Cefaleia causada por hipertensdo intracraniana
secundaria a qualquer um de uma variedade de transtornos
sistémicos e acompanhada por outros sintomas e/ou sinais
clinicos e¢/ou de neuroimagem tanto da hipertensdo intracra-
niana como do transtorno causal subjacente. Ela geralmente
desaparece com a resolucdo do transtorno sistémico.

Critérios diagnasticos:
A. Cefaleia preenchendo os critérios para 7.1 Cefaleia atri-
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buida a hipertensdo liquorica e o critério C (a seguir)
B. A hipertensdo intracraniana foi atribuida a um trans-
torno metabdlico, tdxico ou hormonal
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por um dos ou
ambos os seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em relacdo temporal
com o aumento da pressdo do LCR, ou levou a sua
descoberta

2. um dos ou ambos os seguintes:

a) a cefaleia piorou, significativamente, em
paralelo com o aumento da pressdo do LCR
b) a cefaleia melhorou, significativamente, em
paralelo com a redug@o da pressdo do LCR
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:

1. As potenciais causas metabdlicas, toxicas ou hormo-
nais de hipertensdo intracraniana incluem a insuficiéncia
hepatica aguda, insuficiéncia renal, hipercarbia, crise
hipertensiva aguda, sindrome hepatocerebral de Reye,
trombose dos seios venosos cerebrais, insuficiéncia car-
diaca direita, uma variedade de substancias (incluindo o
hormoénio da tireoide como reposi¢do em criangas, acido
all-trans retinoico, retinoides, tetraciclinas e clordecona),
toxicidade da vitamina A e supressdo de corticosteroide.

Comentario: A remogdo do agente instigador ou o tratamento
do transtorno causal subjacente podem ndo ser suficientes
para normalizar a pressdo intracraniana elevada; um trata-
mento adicional ¢ frequentemente necessario para aliviar a
cefaleia e outros sintomas e, mais importante, para prevenir
a perda visual.

7.1.3 Cefaleia atribuida a hipertensdo intracraniana
secunddria a transtorno cromossémico

Descrigdo: Cefaleia nova, ou piora significativa de uma cefa-
leia pré-existente, causada por hipertensdo intracraniana
secundaria a um transtorno cromossomico e acompanhada
por outros sintomas e/ou sinais clinicos e/ou de neuroima-
gem tanto de hipertenso craniana como do transtorno cro-
mossdmico subjacente.

Critérios diagnosticos:

A. Cefaleia nova, ou uma piora significativa! de uma cefa-
leia pré-existente, preenchendo os critérios para 7.1
Cefaleia atribuida a hipertensdo liquorica e o critério
C abaixo

B. A hipertensdo intracraniana foi atribuida a um trans-
torno cromossémico?

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em relagdo temporal
com a hipertensdo intracraniana, ou levou a sua
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descoberta
2. a cefaleia ¢ aliviada pela redugdo da hipertensdo
intracraniana
3. papiledema
D. Nao melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3.

Notas:

1. “Piora significativa” implica em um aumento de duas ou
mais vezes na frequéncia e/ou gravidade, de acordo com
a regra geral sobre a distingdo das cefaleias secundarias
das primarias.

2. Os transtornos cromossomicos associados com hiperten-
sdo intracraniana incluem a sindrome de Turner e a sin-
drome de Down.

7.1.4 Cefaleia atribuida a hipertensdo intracraniana
secunddria a hidrocefalia

Descrigdo: Cefaleia nova, ou piora significativa de uma cefa-
leia pré-existente, causada por hipertensdo intracraniana
secundaria a hidrocefalia e acompanhada por outros sinto-
mas e/ou sinais clinicos de pressdo liqudrica aumentada ou
hidrocefalia.

Critérios diagnasticos:
A. Cefaleia nova, ou piora significativa' de uma cefaleia
pré-existente, preenchendo os critérios para 7.1 Cefa-

leia atribuida a hipertensdo liquorica e o critério C

abaixo

B. Hipertensdo intracraniana foi atribuida a hidrocefalia
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por um dos ou
ambos o0s seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se, ou piorou significati-
vamente!, em relagéo temporal com o desenvolvi-
mento ou piora da pressdo aumentada do LCR, ou
levou a sua descoberta

2. um dos ou ambos os seguintes:

a) a cefaleia piorou, significativamente, em
paralelo com a piora da hidrocefalia
b) a cefaleia melhorou, significativamente, em
paralelo com a melhora da hidrocefalia
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:

1. “Piora significativa” implica em um aumento de duas ou
mais vezes na frequéncia e/ou gravidade, de acordo com
a regra geral sobre a distingdo das cefaleias secundarias
das primarias.

Comentario: A hidrocefalia de pressdo normal habitualmente
ndo causa cefaleia; ocasionalmente ¢ relatada cefaleia fraca,
em peso.

7.2 Cefaleia atribuida a hipotensdo
liqudrica

Descrigdo: Cefaleia ortostatica causada por baixa pressdo do

liquido cefalorraquidiano (LCR) (tanto espontdnea como

secundaria), ou vazamento de LCR, habitualmente acompa-

nhada por dor cervical, tinido, alteragdes auditivas, fotofobia

e/ou nausea. Ela desaparece apds a normalizag@o da pressdo

liquérica ou a interrupgdo bem-sucedida do vazamento de
LCR.

Critérios diagnasticos:

A. Qualquer cefaleia! preenchendo o critério C

B. Qualquer um dos ou ambos os seguintes:

1. pressdo baixa do liquido cefalorraquidiano (LCR)
(<60 mm LCR)

2. evidéncia de vazamento de LCR em exame de
imagem?

C. A cefaleia desenvolveu-se em relagdo temporal com a
hipotensdo liquorica ou com o vazamento de LCR, ou
levou a sua descoberta’

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Notas:

1. A 7.2 Cefaleia atribuida a hipotensdo liquorica é habi-
tualmente, mas ndo invariavelmente, ortostatica. A cefa-
leia que piora significativamente logo apods o individuo
sentar-se ereto ou levantar-se e/ou melhora apos ele dei-
tar-se na horizontal ¢ provavelmente causada por hipo-
tensdo liquorica, mas isto ndo pode ser considerado como
um critério diagnostico.

2. Imagem cerebral demonstrando queda do cérebro (brain
sagging) ou realce paquimeningeo, ou imagens da coluna
vertebral (por RM, TC ou mielografia de subtragdo digi-
tal) demonstrando LCR extradural.

3. A evidéncia de causalidade pode depender do inicio em
relagdo temporal com a causa presumida, juntamente
com a exclusdo de outros diagnoésticos.

7.2.1 Cefaleia pos-puncdo dural
Termo previamente utilizado: Cefaleia pds-pungdo lombar.

Descrigdo: Cefaleia que ocorre dentro de cinco dias apds uma
puncdo lombar, causada por vazamento de liquido cefalor-
raquidiano através da puncdo dural. Ela ¢ habitualmente
acompanhada por rigidez cervical e/ou sintomas auditi-
vos subjetivos. Ela desaparece espontaneamente dentro de
duas semanas ou ap6s o fechamento do vazamento com um
“emplastro” lombar (lumbar patch) epidural autélogo.

Critérios diagndsticos:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 7.2 Cefaleia atri-
buida a hipotensdo liquorica e o critério C (a seguir)
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B. Uma puncéo dural foi realizada

C. A cefaleia desenvolveu-se dentro de cinco dias apds a
puncdo dural

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentario:

1. Fatores de risco independentes para 7.2.1 Cefaleia pos-
-pun¢do dural t€m sido recentemente demonstrados:
género feminino, idade entre 31 e 50 anos, historico
prévio de 7.2.1 Cefaleia pos-pun¢do dural e orientagdo
do bisel da agulha perpendicular ao eixo longitudinal da
coluna espinhal no momento da pungéo dural.

7.2.2 Cefaleia por fistula liquérica

Descrigdo: Cefaleia ortostatica que ocorre apds um proce-
dimento ou trauma que tenha causado um vazamento per-
sistente de liquido cefalorraquidiano (LCR), resultando em
pressdo intracraniana reduzida. Ela desaparece ap6s o fecha-
mento bem-sucedido do vazamento de LCR.

Critérios diagndsticos:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 7.2 Cefaleia
atribuida a hipotensdo liquorica, e o critério C abaixo

B. Um procedimento foi realizado ou ocorreu um trauma,
reconhecidamente capazes de, eventualmente, causar
vazamento persistente de LCR (fistula liquérica)

C. A cefaleia desenvolveu-se em relagdo temporal com o
procedimento ou com o trauma

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

7.2.3 Cefaleia atribuida a hipotensdo intracraniana
espontdnea

Termos previamente utilizados: Cefaleia atribuida a hipotensao
liquérica espontdnea ou hipotensdo intracraniana primaria;
cefaleia por baixo volume liquoérico; cefaleia hipoliquorreica.

Descrigdo: Cefaleia ortostatica causada por pressdo reduzida
do liquido cefalorraquidiano (LCR) de origem esponténea.
Ela ¢ habitualmente acompanhada por rigidez cervical e sin-
tomas auditivos subjetivos. Ela desaparece apos a normaliza-
¢do da pressdo do LCR.

Critérios diagnasticos:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 7.2 Cefaleia
atribuida a hipotensdo liquorica ¢ o critério C abaixo

B. Auséncia de procedimento ou trauma reconhecida-
mente capaz de causar vazamento de LCR!

C. A cefaleia desenvolveu-se em relagdo temporal com a

hipotensdo liquérica ou com o vazamento de LCR, ou

levou a sua descoberta’

Nao melhor explicada por outro diagnodstico da ICHD-3.
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Notas:

1. A 7.2.3 Cefaleia atribuida a hipotensdo intracraniana
espontanea ndo pode ser diagnosticada em um paciente
que tenha sido submetido a uma pungdo dural no més
precedente.

2. A pungao dural para medir diretamente a pressdo do LCR
ndo ¢ necessaria em pacientes com sinais positivos de
vazamento na RM, como realce dural com contraste.

Comentarios: O vazamento espontaneo de liquido cefalorra-
quidiano (LCR) tem sido associado a transtornos heredita-
rios do tecido conjuntivo. Pacientes com vazamento liquo-
rico devem ser avaliados para anormalidades vasculares ou
do tecido conjuntivo.

Embora haja um componente postural claro na maioria
dos casos de 7.2.3 Cefaleia atribuida a hipotensdo intracra-
niana espontdnea, ele pode ndo ser tdo dramatico ou imediato
como em 7.2.1 Cefaleia pos-pung¢do dural. Portanto, a 7.2.3
Cefaleia atribuida a hipotensdo intracraniana espontinea
pode ocorrer imediatamente ou dentro de alguns segundos
apos o individuo assumir a posi¢ao ortostatica e desaparecer
rapidamente (dentro de um minuto) apds deitar-se na posigdo
horizontal, lembrando a 7.2.1 Cefaleia pos-pungdo dural, ou
pode apresentar uma resposta tardia a alteragdo postural,
piorando depois de minutos ou horas na posi¢do vertical e
melhorando, mas no necessariamente desaparecendo, apos
minutos ou horas na posi¢do horizontal. A natureza ortosta-
tica da cefaleia, no seu inicio, deve ser buscada ao se obter a
historia do paciente, visto que esta caracteristica pode tornar-
--se muito menos 6bvia ao longo do tempo.

Em pacientes com cefaleia ortostatica tipica e sem uma
causa aparente, ¢ apos a exclusio da sindrome da taquicardia
ortostatica postural (POTS), é razoavel na pratica clinica a
aplicac@o de um “emplastro” de sangue epidural (ESE) lom-
bar aut6logo. Enquanto os ESEs sdo frequentemente efetivos
em vedar os vazamentos de LCR, a resposta a um ESE tnico
pode ndo ser permanente, ¢ o alivio completo dos sintomas
pode ndo ser atingido até que dois ou mais ESEs tenham
sido realizados. Entretanto, algum grau de melhora susten-
tada, durando mais do que alguns dias, é geralmente espe-
rada. Em alguns casos, a melhora sustentada ndo pode ser
atingida com ESEs direcionados ao local do vazamento e/ou
ESEs lombares nao direcionados, € uma intervengdo cirur-
gica pode fazer-se necessaria.

Nao esta claro que todos os pacientes com 7.2.3 Cefaleia
atribuida a hipotensdo intracraniana espontdnea possuem
um vazamento de LCR ativo, apesar de um historico persua-
sivo ou de sinais de imagem cerebral compativeis com um
vazamento de LCR. O transtorno subjacente pode ser baixo
volume de LCR. Um histérico de aumento trivial na pressao
intracraniana (p.ex. tosse vigorosa) ¢ algumas vezes obtido.

A cefaleia postural tem sido relatada apos o coito: tal
cefaleia deve ser codificada como 7.2.3 Cefaleia atribuida a
hipotensdo intracraniana espontdnea, porque ¢ mais prova-
velmente devida a um vazamento de LCR.
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7.3 Cefaleia atribuida a doenca
intracraniana inflamatdria néo infecciosa

Descrigdo: Cefaleia na presenga de doenga intracraniana infla-
matoria ndo infecciosa, habitualmente com pleocitose linfo-
citica no liquido cefalorraquidiano. Ela desaparece apos a
resolu¢do do transtorno inflamatério.

Critérios diagnosticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Uma doenga inflamatoria ndo infecciosa, reconhecida-
mente capaz de causar cefaleia, foi diagnosticada
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por um dos ou
ambos 0s seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relagdo temporal
com o inicio da doencga inflamatdria ndo infecciosa
2. a cefaleia piorou, significativamente, em paralelo
com a piora da doenga inflamatéria ndo infecciosa
3. a cefaleia melhorou, significativamente, em para-
lelo com a melhora da doenga inflamatdria nao
infecciosa
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

7.3.1 Cefaleia atribuida a neurossarcoidose

Descrigdo: Cefaleia causada por ¢ associada a outros sintomas
e sinais de neurossarcoidose.

Critérios diagnosticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Neurossarcoidose foi diagnosticada
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relagdo temporal
com o inicio da neurossarcoidose
2. um dos ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou, significativamente, em
paralelo com a piora da neurossarcoidose
b) a cefaleia melhorou, significativamente, em
paralelo com a melhora da neurossarcoidose
3. acefaleia ¢ acompanhada por uma ou mais parali-
sias de nervos cranianos
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentirio: Outras manifestacdes de neurossarcoidose
incluem meningite asséptica, lesdes de nervos cranianos,
lesdo(0es) expansiva(s) intracraniana(s) na RM cerebral,
lesdes focais inflamatorias periventriculares e/ou lesdes com
efeito de massa e realce homogéneo em exame de RM do
cérebro ou da medula, confirmadas através de bidpsia como
sendo granulomas ndo caseosos.

7.3.2 Cefaleia atribuida a meningite asséptica
(ndo infecciosa)

Descrigdo: Cefaleia causada por meningite asséptica, asso-
ciada a outros sintomas e/ou sinais clinicos de irritagdo
meningea. Ela desaparece ap6s a resolugdo da meningite.

Critérios diagnasticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Meningite asséptica foi diagnosticada através do exame
do liquido cefalorraquidiano (LCR)!
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relagdo temporal
com o inicio da meningite asséptica, ou levou a
sua descoberta
2. um dos ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou, significativamente, em
paralelo com a piora da meningite asséptica
b) a cefaleia melhorou, significativamente, em
paralelo com a melhora da meningite asséptica
3. acefaleia ¢ acompanhada por outros sintomas e/ou
sinais clinicos de inflamag&o meningea, incluindo
rigidez cervical (meningismo) e/ou fotofobia
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:

1. Em pacientes com meningite asséptica, o LCR mostra
pleocitose linfocitica, proteinas levemente elevadas e
glicose normal, na auséncia de organismos infecciosos.

Comentario: A meningite asséptica pode ocorrer apos a expo-
si¢do a certas drogas, incluindo ibuprofeno ou outros AINEs,
imunoglobulinas, penicilina ou trimetoprima e injegdes e/ou
insuflagdes intratecais.

7.3.3 Cefaleia atribuida a outra doenca
intracraniana inflamatdria néo infecciosa

Descrigdo: Cefaleia causada por — mas ndo geralmente um sin-
toma proeminente ou de apresentagdo de — qualquer uma de
uma variedade de transtornos autoimunes, ¢ associada a outros
sintomas e/ou sinais clinicos do transtorno causal. Ela desapa-
rece apoés o tratamento bem-sucedido do transtorno autoimune.

Critérios diagnasticos:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C

B. Uma doenga inflamatoria ndo infecciosa, reconhecida-
mente capaz de causar cefaleia, que ndo uma das descri-
tas acima, foi diagnosticada!

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por um ou mais
dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relacdo temporal

com o inicio da doenga inflamatodria ndo infecciosa
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2. a cefaleia piorou, significativamente, em paralelo
com a piora da doenga inflamatoria ndo infecciosa

3. acefaleia melhorou, significativamente, em paralelo

com amelhora da doenga inflamatoria ndo infecciosa

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:

1. A cefaleia pode ser causalmente associada a — mas ndo ¢é
habitualmente um sintoma proeminente ou de apresenta-
¢do de — encefalomielite desmielinizante aguda (ADEM),
lapus eritematoso sistémico (LES), sindrome de Behget e
outras sindromes autoimunes sistémicas ou focais (p.ex.
encefalite limbica).

7.3.4 Cefaleia atribuida a hipofisite linfocitica

Descrigdo: Cefaleia causada por hipofisite linfocitica, asso-
ciada a aumento da hipofise e, em metade dos casos, a hiper-
prolactinemia. Ela desaparece apds o tratamento bem-suce-
dido da hipofisite linfocitica.

Critérios diagnasticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Hipofisite linfocitica foi diagnosticada
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por um ou mais
dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relacdo temporal
com o inicio da hipofisite linfocitica
2. a cefaleia piorou, significativamente, em paralelo
com a piora da hipofisite linfocitica
3. a cefaleia melhorou, significativamente, em para-
lelo com a melhora da hipofisite linfocitica
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentadrios: A hipofisite linfocitica esta associada a aumento
da hipdfise e realce homogéneo do contraste na RM cerebral.
E acompanhada por hiperprolactinemia em 50% dos casos,
ou, em 20% dos casos, por autoanticorpos contra a proteina
do citosol hipofisario.

O transtorno desenvolve-se tipicamente ao fim da gesta-
¢do ou durante o periodo pos-parto, mas também pode ocor-
rer em homens.

7.3.5 Sindrome da cefaleia e déficits neuroldgicos
transitorios com linfocitose do liquido
cefalorraquidiano (HaNDL)

Termos previamente utilizados: Migranea com pleocitose cere-
broespinhal; pseudomigranea com pleocitose linfocitica.

Descrigdo: Episodios migranea-similes (tipicamente de um
a doze), acompanhados por déficits neuroldgicos incluindo
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hemiparestesia, hemiparesia ¢/ou disfasia, mas apenas rara-
mente sintomas visuais positivos, durando varias horas. Ha
pleocitose linfocitica do liquido cefalorraquidiano. O trans-
torno desaparece espontaneamente dentro de trés meses.

Critérios diagnosticos:
A. Episodios de cefaleia migranea-similes preenchendo os

critérios B e C!

B. Ambos os seguintes:

1. acompanhada ou brevemente precedida pelo inicio
de ao menos um dos seguintes déficits neurologi-
cos transitorios, durando > 4 horas
a) hemiparestesia
b) disfasia
¢) hemiparesia

2. associada a pleocitose linfocitica do liquido cefa-
lorraquidiano (LCR) (>15 leucoécitos por pl), com
estudos etioldgicos negativos

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por um dos ou
ambos os seguintes:

1. a cefaleia e os déficits neuroldgicos transitorios
desenvolveram-se ou pioraram significativamente
em relagdo temporal com o inicio ou com a piora
da pleocitose linfocitica do LCR, ou levaram a sua
descoberta

2. a cefaleia e os déficits neuroldgicos transitorios
melhoraram significativamente em paralelo com a
melhora da pleocitose linfocitica do LCR

D. Nio melhor explicada por outro diagnostico da ICHD-3.?

Notas:

1. A maioria dos pacientes com essa sindrome néo t€m his-
torico prévio de migranea.

2. Outros diagndsticos que podem compartilhar algumas
de suas caracteristicas clinicas incluem a 1.2.3 Migrdnea
hemiplégica, embora as muta¢des do gene CACNAIA,
causas da 1.2.3.1.1 Migranea hemiplégica familiar tipo 1
(FHM1), foram excluidos em varios pacientes com 7.3.5
Sindrome da cefaleia e déficits neuroldgicos transitorios
com linfocitose do liquido cefalorraquidiano (HaNDL).
Também a ser excluidos estdo a neuroborreliose, neuros-
sifilis, neurobrucelose, micoplasma, aracnoidite granulo-
matosa ¢ neoplasica, encefalite e vasculite do SNC.

Comentarios: O quadro clinico de 7.3.5 Sindrome da cefaleia e
déficits neurologicos transitorios com linfocitose do liquido
cefalorraquidiano (HaNDL) é de 1-12 episodios distintos de
déficits neuroldgicos transitorios acompanhados ou seguidos
por cefaleia moderada a forte. A maioria dos episddios dura
horas, mas alguns podem durar mais de 24 horas. As manifes-
tagdes neurologicas incluem sintomas sensoriais em cerca de
trés quartos dos casos, afasia em dois tergos e déficits motores
em pouco mais da metade. Sintomas visuais similares aos de
uma aura migranosa sdo relativamente incomuns (menos de
20% dos casos). A sindrome desaparece dentro de trés meses.
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Além da linfocitose liquoérica (até 760 células/ul), ha
hiperproteinorraquia (até 250 mg/dl) em mais de 90% dos
casos ¢ hipertensdo liquérica (até 400 mm de LCR) em mais
de 50% dos casos. A presenc¢a de um prodromo viral em ao
menos um quarto dos casos levantou a possibilidade de pato-
génese autoimune na 7.3.5 Sindrome da cefaleia e déficits
neurologicos transitorios com linfocitose do liquido cefalor-
raquidiano (HaNDL). Uma descrigdo recente de anticorpos
para uma subunidade do canal de célcio voltagem-depen-
dente tipo T CACNAT1H, no soro de dois pacientes com esse
transtorno, corrobora essa visao.

O papiledema esta ocasionalmente presente. Exames de
TC e RM de rotina (com ou sem contraste intravenoso) e
angiografia sdo invariavelmente normais quando realizados
no periodo interictal, mas os exames de imagem realizados
durante um episdédio podem demonstrar atraso da perfusdo
cerebral, sem aumento das alteragdes na imagem ponderada
em difusdo, e estreitamento de artérias cerebrais. Além disso,
edema da substancia cinzenta e realce dos sulcos foram des-
critos em um unico paciente. Os estudos microbioldgicos
tém sido uniformemente normais. Os exames de eletroence-
falografia (EEG) e de tomografia computadorizada por emis-
sdo de foton unico (SPECT) podem mostrar areas anormais
localizadas, consistentes com os déficits neuroldgicos focais.

7.4 Cefaleia atribuida a neoplasia
intracraniana

Descrigdo: Cefaleia causada por neoplasia intracraniana.

Critérios diagnosticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Neoplasia intracraniana foi diagnosticada
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
um dos seguintes:
1. acefaleiadesenvolveu-se em relagdo temporal com
aneoplasia intracraniana, ou levou a sua descoberta
2. a cefaleia piorou, significativamente, em paralelo
com a piora da neoplasia intracraniana
3. a cefaleia melhorou, significativamente, em rela-
¢do temporal com o tratamento bem-sucedido da
neoplasia intracraniana
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

7.4.1 Cefaleia atribuida a neoplasma intracraniano

Descrigdo: Cefaleia causada por um ou mais tumores intracra-
nianos com efeito de massa.

Critérios diagnosticos:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C

B. Um neoplasma intracraniano, com efeito de massa, foi
demonstrado

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relacdo temporal
com o desenvolvimento do neoplasma, ou levou a
sua descoberta
2. um dos ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou, significativamente, em
paralelo com a piora do neoplasma
b) a cefaleia melhorou, significativamente, em
relagcdo temporal com o tratamento bem-su-
cedido do neoplasma
3. acefaleia possui a0 menos uma das quatro seguin-
tes caracteristicas:
a) progressiva
b) piora pela manha e/ou no decubito
¢) agravada por manobras do tipo Valsalva
d) acompanhada por nausea e/ou vomito
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentarios: A prevaléncia da cefaleia em pacientes com tumo-
res intracranianos varia de 32% a 71%. A probabilidade de
cefaleia € maior nos pacientes jovens (incluindo as criangas),
naqueles comum historico de cefaleia primaria, e com o rapido
crescimento do tumor ou localizagdo na fossa posterior ou na
linha média. Um baixo limiar para investigagdo ¢ sugerido em
qualquer pacientes com historico atual ou prévio de cancer.

Nao ha caracteristicas patognomdnicas da 7.4.1 Cefaleia
atribuida a neoplasma intracraniano, embora a progressao ou
deterioracdo seja um ponto-chave. Os outros sintomas sugesti-
vos (forte, pior pela manhi e associa¢@o a nausea e vomito) ndo
sdo uma triade classica; eles sdo mais provaveis no contexto
da hipertensdo intracraniana e com tumores da fossa posterior.

A cefaleia ndo ¢ necessariamente ipsilateral ao tumor.
Massas adjacentes ao cranio ou a dura-mater tendem a ser
mais associadas a cefaleias ipsilaterais, mas a hipertensdo
intracraniana produz uma cefaleia mais difusa. A cefaleia
causada por um tumor cerebral raramente permanece como
sintoma unico: a cefaleia isolada ocorre em 2-16% dos
pacientes, porém os déficits neuroldgicos e as crises epilép-
ticas sdo comuns.

7411 Cefaleia atribuida a cisto coloide
do terceiro ventriculo

Descrigdo: Cefaleia causada por um cisto coloide do terceiro
ventriculo, apresentando-se muito caracteristicamente na
forma de crises recorrentes com inicio em trovoada, frequen-
temente desencadeadas por mudanga postural ou por mano-
bra do tipo Valsalva e associada a redugdo do nivel ou perda
da consciéncia.

Critérios diagnasticos:

A. Cefaleia preenchendo o critério C
B. Cisto coloide do terceiro ventriculo foi demonstrado
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C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em relacdo temporal

com o desenvolvimento do cisto coloide, ou levou

a sua descoberta

2. um dos ou ambos os seguintes:

a) a cefaleia ¢ recorrente, com inicio em tro-
voada e acompanhada por redugdo do nivel
ou perda da consciéncia

b) a cefaleia melhorou, significativamente, ou
desapareceu, em relagdo temporal com o tra-
tamento bem-sucedido do cisto coloide

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentarios: A vasta maioria dos cistos coloides do terceiro
ventriculo sdo descobertos incidentalmente, tendo sido
assintomaticos. Ndo obstante, sua posi¢do imediatamente
adjacente ao foramen de Monro pode, ocasionalmente, resul-
tar em uma hidrocefalia obstrutiva repentina, causando cefa-
leia com inicio em trovoada e redugdo do nivel ou perda da
consciéncia. Essa apresentagdo altamente caracteristica deve
levar ao rapido diagnostico.

7.4.1.1 Cefaleia atribuida a cisto coloide do terceiro ven-
triculo sinaliza uma emergéncia que pde em risco a vida do
paciente.

7.4.2 Cefaleia atribuida a meningite carcinomatosa

Descrigdo: Cefaleia causada por meningite carcinomatosa,
habitualmente acompanhada por sinais de encefalopatia e/ou
paralisias de nervos cranianos.

Critérios diagnosticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Meningite carcinomatosa (na presenca de neoplasia sis-
témica reconhecidamente associada a meningite carci-
nomatosa) foi demonstrada
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:
1. acefaleiadesenvolveu-se em relagdo temporal com
o desenvolvimento da meningite carcinomatosa
2. um dos ou ambos os seguintes:
a) acefaleiapiorou, significativamente, em para-
lelo com a piora da meningite carcinomatosa
b) a cefaleia melhorou, significativamente,
em paralelo com a melhora da meningite
carcinomatosa
3. acefaleia esta associada a paralisias de nervos cra-
nianos e/ou encefalopatia
D. Naomelhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.
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7.4.3 Cefaleia atribuida a hiper ou hipossecre¢do
hipotaldmica ou hipofisdria

Descrigdo: Cefaleia causada por um adenoma hipofisario e por
hiper ou hipossecrecdo hipotalamica ou hipofisaria, habitual-
mente acompanhada por transtorno da regulacdo da tempe-
ratura, estado emocional anormal e/ou sede ou apetite altera-
dos. Ela desaparece depois do tratamento bem-sucedido do
transtorno subjacente.

Critérios diagnosticos:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C

B. Hiper ou hipossecrecdo hipotaldmica ou hipofisaria
associada a adenoma hipofisario foi demonstrada'

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em relacdo temporal
com o inicio da hiper ou hipossecregdo hipotala-
mica ou hipofisaria

2. um dos ou ambos os seguintes:

a) a cefaleia piorou, significativamente, em
paralelo com a piora da hiper ou hipossecre-
¢do hipotalamica ou hipofisaria

b) a cefaleia melhorou, significativamente, em
paralelo com a melhora da hiper ou hiposse-
crec¢do hipotalamica ou hipofisaria

3. a cefaleia estd associada a ao menos um dos
seguintes:

a) transtorno da regulag@o da temperatura

b) estado emocional anormal

¢) sede e/ou apetite alterados

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:

1. Incluindo a hipersecre¢do de prolactina, horménio do
crescimento (GH) e/ou horménio adrenocorticotrofico
(ACTH).

7.5 Cefaleia atribuida a inje¢do intratecal

Descrigdo: Cefaleia sentida tanto em postura ereta como em
decubito, causada por e ocorrendo dentro de quatro dias apds
uma injecdo intratecal e desaparecendo dentro de 14 dias.

Critérios diagnosticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Uma inje¢@o intratecal foi administrada
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se dentro de quatro dias
apds a injegdo intratecal!
2. acefaleia melhorou, significativamente, dentro de
14 dias ap6s a inje¢do intratecal’
3. sinais de irritagdo meningea
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D. Nao melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3.

Notas:

1. A cefaleia habitualmente desenvolve-se dentro de quatro
dias apos a injecdo intratecal e esta presente em ambas as
posturas, ereta ¢ em decubito.

2. Quando a cefaleia persiste por mais de 14 dias, diag-
nosticos alternativos devem ser considerados, tais como
7.2.2 Cefaleia por fistula liquérica, meningite ou doenca
leptomeningea.

7.6 Cefaleia atribuida a crise epiléptica

Codificada em outro local: Quando a cefaleia migranea-simile —
ou outra — ¢ epilepsia sdo ambas partes de um transtorno
cerebral especifico (p.ex. MELAS), a cefaleia ¢ codificada
para aquele transtorno. Quando uma crise epiléptica ocorre
durante ou imediatamente apds uma aura de migranea, ela
¢ codificada como 1.4.4 Crise epiléptica desencadeada por
aura migranosa.

Descrigdo: Cefaleia causada por uma crise epiléptica, ocor-
rendo durante e/ou apo6s a crise ¢ desaparecendo espontanca-
mente dentro de horas ou de até trés dias.

Critérios diagnasticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. O paciente esta apresentando ou apresentou recente-
mente uma crise epiléptica
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se simultancamente ao ou
logo apds o inicio da crise epiléptica
2. a cefaleia desapareceu espontancamente apoés o
término da crise epiléptica
D. Nao melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3.

Comentario: Relatos bem documentados apoiam o reconhe-
cimento dos subtipos 7.6.1 Cefaleia epiléptica ictal ¢ 7.6.2
Cefaleia pos-ictal, de acordo com a sua associagdo temporal
a crise epiléptica.

Uma cefaleia pré-ictal também tem sido descrita. Em um
pequeno estudo de 11 pacientes com epilepsia focal intrata-
vel, uma cefaleia frontotemporal foi ipsilateral ao foco em
nove pacientes com epilepsia do lobo temporal (ELT) e con-
tralateral em um paciente com ELT e um com epilepsia do
lobo frontal. S0 necessarios mais estudos para estabelecer
a existéncia da cefaleia pré-ictal e para determinar a sua pre-
valéncia e as suas caracteristicas clinicas em pacientes com
epilepsia parcial e generalizada. A cefaleia pré-ictal também
deve ser distinguida da 1.4.4 Crise epiléptica desencadeada
por aura migranosa.

7.6.1 Cefaleia epiléptica ictal
Termo previamente utilizado: Cefaleia ictal.

Descrigdo: Cefaleia causada por e ocorrendo durante uma crise
epiléptica parcial, ipsilateral a descarga epiléptica ¢ desapa-
recendo imediatamente ou logo apos o término da crise.

Critérios diagnasticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. O paciente esta apresentando uma crise epiléptica parcial
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se simultaneamente ao ini-
cio da crise parcial
2. um dos ou ambos os seguintes:
a) acefaleia ¢ ipsilateral a descarga ictal
b) a cefaleia melhorou, significativamente, ou
desapareceu imediatamente ap6s o término
da crise parcial
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentarios: A7.6.1 Cefaleia epiléptica ictal pode ser seguida
por outras manifesta¢des epilépticas (motoras, sensoriais ou
autondmicas).

Esta condicdo deve ser diferenciada da cefaleia epilép-
tica ictal “pura” ou “isolada” ocorrendo como a manifesta-
¢do epiléptica inica e exigindo um diagnoéstico diferencial de
outros tipos de cefaleia.

A “hemicrania epiléptica” (se confirmada sua existéncia)
¢ uma rara variante de 7.6.1 Cefaleia epiléptica ictal carac-
terizada por localizacdo ipsilateral a cefaleia e paroxismos
ictais no EEG.

7.6.2 Cefaleia pos-ictal

Descrigdo: Cefaleia causada por e ocorrendo dentro de trés
horas apos uma crise epiléptica, e desaparecendo esponta-
neamente dentro de 72 horas apos o término da crise.

Critérios diagnosticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. O paciente apresentou recentemente uma crise epilép-
tica parcial ou generalizada
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:
1. acefaleia desenvolveu-se dentro de trés horas apos
o término da crise epiléptica
2. a cefaleia desapareceu dentro de 72 horas apds o
término da crise epiléptica
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentario: A 7.6.2 Cefaleia pos-ictal ocorre em mais de
40% dos pacientes que apresentam tanto epilepsia do lobo
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temporal como epilepsia do lobo frontal, e em até 60% dos
pacientes com epilepsia do lobo occipital. Ela ocorre mais
frequentemente apds crises tonico-clonicas generalizadas do
que apds outros tipos de crises.

7.7 Cefaleia atribuida a malformacao de
Chiari tipo | (CM1)

Descrigdo: Cefaleia causada por malformagdo de Chiari tipo
I, habitualmente occipital ou suboccipital, de curta duragdo
(menos de 5 minutos) e provocada por tosse ou outras mano-
bras do tipo Valsalva. Ela desaparece apds o tratamento bem-
-sucedido da malformagdo de Chiari.

Critérios diagndsticos:
A. Cefaleia preenchendo o critério C
B. Malformagio de Chiari tipo I (CM1) foi demonstrada!
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:
1. um dos ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia desenvolveu-se em relagdo tempo-
ral com a CM1 ou levou a sua descoberta
b) a cefaleia desapareceu dentro de trés meses
apos o tratamento bem-sucedido da CM1
2. acefaleia apresenta uma ou mais das trés seguintes
caracteristicas:
a) precipitada por tosse ou outra manobra do
tipo Valsalva
b) localizag@o occipital ou suboccipital
¢) duragdo <5 minutos
3. a cefaleia esta associada a outros sintomas e/ou
sinais clinicos de disfungdo do tronco cerebral,
cerebelar, dos nervos cranianos inferiores e/ou da
medula espinhal cervical®
D. Nio melhor explicada por outro diagnostico da ICHD-3.?

Notas:

1. O diagnédstico de malformagdo de Chiari tipo I (CM1)
por RM requer um rebaixamento caudal das tonsilas
cerebelares de 5 mm ou um rebaixamento caudal das ton-
silas cerebelares de 3 mm somado a ocupagdo excessiva
(crowding) do espago subaracndideo na jungdo cranio-
cervical, como evidenciado pela compressdo dos espa-
¢os liqudricos posteriores e laterais ao cerebelo, ou pela
altura reduzida da regido supra-occipital, ou pela inclina-
¢do aumentada do tentdrio, ou pela angulacdo do bulbo.

2. Quase todos (95%) os pacientes com CM1 relatam uma
constelagdo de cinco ou mais sintomas distintos.

3. Pacientes com pressdo liquoérica alterada, tanto aumen-
tada como na hipertensdo intracraniana idiopatica
(HII) como reduzida como na hipotensdo intracraniana
espontanea secundaria a um vazamento de LCR, podem
demonstrar evidéncia na RM de rebaixamento tonsi-
lar secundario e CM1. Esses pacientes também podem
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apresentar-se com cefaleia relacionada a tosse ou outra
manobra do tipo Valsalva, e sdo corretamente codificados
tanto como 7.1.1 Cefaleia atribuida a hipertensdo intra-
craniana idiopdtica quanto como 7.2.3 Cefaleia atri-
buida a hipotensdo intracraniana espontdnea. Portanto,
a pressdo liquorica anormal deve ser excluida em todos
os pacientes que se apresentam com cefaleia e CM1.

Comentarios: A 7.7 Cefaleia atribuida a malformagdo de
Chiari tipo I (CM1) é com frequéncia descritivamente similar
a4.1 Cefaleia primaria da tosse, com a excegdo de, as vezes,
ter duragdo mais longa (minutos no lugar de segundos).

Estudos de prevaléncia demonstraram herniagéo tonsilar
de ao menos Smm em 0,24-3,6% da populagdo, com a preva-
l1éncia decrescendo com o avangar da idade.

O contexto clinico da CM1 ¢ importante, ja que muitos
destes pacientes podem ser assintomaticos. Existem dados
conflitantes sobre o grau da herniagdo e a gravidade da cefa-
leia associada e o nivel de incapacidade: os pacientes podem
exibir sintomas “tipo Chiari” com herniagdo tonsilar cerebe-
lar minima, enquanto outros podem ser assintomaticos com
grandes herniagdes.

Esses critérios para 7.7 Cefaleia atribuida a malforma-
¢do de Chiari tipo I (CM1) exigem validagdo: sdo necessa-
rios estudos prospectivos com desfechos cirtrgicos e ndo
cirargicos de longo prazo. Enquanto isso, a rigida adesdo
tanto aos critérios clinicos como radioldgicos é recomendada
ao se considerar a intervencgdo cirargica, para evitar um pro-
cedimento desnecessario, com potencial de morbidade cirtr-
gica significativo. Dados atuais sugerem que, em pacientes
cuidadosamente selecionados, cefaleias associadas a tosse,
mais do que as cefaleias sem precipitantes do tipo Valsalva —
¢ as cefaleias occipitais, mais do que as ndo occipitais — sdo
responsivas a intervengao cirargica.

Novos dados que estdo surgindo sugerem uma relacdo
entre obesidade e probabilidade de cefaleia na CM1; este
achado requer pesquisa adicional, especialmente sob o ponto
de vista do tratamento.

7.8 Cefaleia atribuida a outro transtorno
intracraniano ndo vascular

Descrigdo: Cefaleia causada por um transtorno intracraniano
ndo vascular diferente dos descritos acima.

Critérios diagnosticos:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C

B. Um transtorno intracraniano ndo vascular reconhecida-
mente capaz de causar cefaleia, diferente dos descritos
acima, foi demonstrado

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relacdo temporal

com o transtorno intracraniano ndo vascular
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2. um dos ou ambos os seguintes:

a) a cefaleia desenvolveu-se, ou piorou signi-
ficativamente, em paralelo com a piora do
transtorno intracraniano ndo vascular

b) a cefaleia melhorou, significativamente, em
paralelo com a melhora do transtorno intra-
craniano ndo vascular

3. a cefaleia tem caracteristicas tipicas para o trans-
torno intracraniano ndo vascular
4. existe outra evidéncia de causalidade
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.
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8. Cefaleia atribuida a uma
substancia ou a sua supressdo

8.1 Cefaleia atribuida ao uso de ou a exposi¢do a uma substancia
8.1.1 Cefaleia induzida por doador de 6xido nitrico (NO)
8.1.1.1 Cefaleia imediata induzida por doador de NO
8.1.1.2 Cefaleia tardia induzida por doador de NO
8.1.2 Cefaleia induzida por inibidor da fosfodiesterase
8.1.3 Cefaleia induzida por monéxido de carbono (CO)
8.1.4 Cefaleia induzida por alcool
8.1.4.1 Cefaleia imediata induzida por alcool
8.1.4.2 Cefaleia tardia induzida por alcool
8.1.5 Cefaleia induzida por cocaina
8.1.6 Cefaleia induzida por histamina
8.1.6.1 Cefaleia imediata induzida por histamina
8.1.6.2 Cefaleia tardia induzida por histamina
8.1.7 Cefaleia induzida por peptideo relacionado ao gene da
calcitonina (CGRP)
8.1.7.1 Cefaleia imediata induzida por CGRP
8.1.7.2 Cefaleia tardia induzida por CGRP
8.1.8 Cefaleia atribuida a agente pressorico agudo exdgeno
8.1.9 Cefaleia atribuida ao emprego ocasional de medicamento
ndo utilizado para cefaleia
8.1.10 Cefaleia atribuida ao emprego prolongado de medica-
mento ndo utilizado para cefaleia
8.1.11 Cefaleia atribuida ao uso de ou a exposi¢do a outra
substancia
8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos (MOH/CEM)
8.2.1 Cefaleia por uso excessivo de ergotamina
8.2.2 Cefaleia por uso excessivo de triptana
8.2.3 Cefaleia por uso excessivo de analgésico ndo opioide
8.2.3.1 Cefaleia por uso excessivo de paracetamol
(acetaminofeno)
8.2.3.2 Cefaleia por uso excessivo de anti-inflamatorio
ndo esteroidal (AINE)
8.2.3.2.1 Cefaleia por uso excessivo de acido acetilsalicilico
8.2.3.3 Cefaleia por uso excessivo de outro analgésico nio
opioide
8.2.4 Cefaleia por uso excessivo de opioide
8.2.5 Cefaleia por uso excessivo de combinagdo de analgésicos
8.2.6 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos atribuida a
multiplas classes de medicamentos ndo individualmente
utilizadas em excesso
8.2.7 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos atribuida ao
uso excessivo nao especificado ou nao verificado de multi-
plas classes de farmacos
8.2.8 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos atribuida a
outro medicamento
8.3 Cefaleia atribuida a supressao de uma substancia
8.3.1 Cefaleia por supressdo de cafeina
8.3.2 Cefaleia por supressao de opioide
8.3.3 Cefaleia por supressdo de estrogénio
8.3.4 Cefaleia atribuida a supressdo do uso cronico de outra
substancia
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Codificadas em outro local:

7.1.2 Cefaleia atribuida a hipertensdo intracraniana secun-
daria a causas metabdlicas, toxicas ou hormonais; 7.3.2
Cefaleia atribuida a meningite asséptica (ndo infecciosa).

Comentdrio geral

Primaria, secunddria ou ambas? As regras gerais para atribui-
¢do a outro transtorno aplicam-se com alguma adaptagéo a
8. Cefaleia atribuida a uma substancia ou a sua supressdo.

1. Quando uma cefaleia nova ocorre pela primeira vez em
estreita relagdo temporal com a exposi¢do a ou com a
supressdo de uma substancia, ela é codificada como uma
cefaleia secundaria atribuida a exposi¢do a uma subs-
tancia ou a sua supressdo. Isto permanece verdadeiro
quando a nova cefaleia possui as caracteristicas de qual-
quer uma das cefaleias primarias classificadas na Parte
Um da ICHD-3.

2. Quando uma cefaleia pré-existente, com as caracte-
risticas de uma cefaleia primdria, torna-se crénica ou
piora significativamente (significando habitualmente um
aumento de duas ou mais vezes na sua frequéncia e/ou
gravidade) em estreita relagdo temporal com a exposi-
¢lo a uma substincia ou com a sua supressdo, tanto o
diagnéstico inicial de cefaleia como o diagndstico de 8.
Cefaleia atribuida a uma substancia ou a sua supressao
(ou um dos seus tipos ou subtipos) devem ser dados, con-
tanto que existam boas evidéncias de que a exposicdo a
esta substancia ou a sua supressdo podem causar cefaleia.

3. Certas subformas de cefaleia atribuidas a exposigdo a
uma substincia farmacologica ativa ocorrem algumas
horas apds a exposi¢do e somente em um paciente com
uma cefaleia primaria, fenomenologicamente asseme-
lhando-se ao tipo da cefaleia primaria. Presume-se que
elas sdo mecanisticamente distintas, respondendo a um
estimulo ndo fisioloégico e sdo, portanto, consideradas
secundarias. Os diagnoésticos devem ser dados tanto para
a cefaleia primaria como para a subforma apropriada de
8.1 Cefaleia atribuida ao uso de ou a exposi¢do a uma
substdncia.

Introducdo

Os individuos com 1. Migrdnea sio fisiologica e, talvez,
psicologicamente hiper-responsivos a uma variedade de
estimulos internos e externos. Alcool, alimentos e aditivos
alimentares, além da ingestdo e da supressdo de farmacos,
todos foram relatados como provocadores ou ativadores da
migranea em individuos suscetiveis.

Associagdes entre cefaleia e substancias sdo frequente-
mente aneddticas, muitas baseadas em relatos de reacdes
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farmacoldgicas adversas. O fato de haver associagdo com
cefaleia ndo constitui prova de uma relagdo causal, nem eli-
mina a necessidade de considerar outras etiologias. Uma vez
que eventos comuns acontecem comumente, uma associagao
entre cefaleia e a exposi¢do a uma substancia pode ser mera
coincidéncia. A cefaleia pode ocorrer ao acaso. A cefaleia
pode ser o sintoma de uma doenga sistémica, ¢ medicamen-
tos administrados para tratar tal condicdo serdo associados
a cefaleia. Em ensaios com farmacos para o tratamento da
migranea aguda, a cefaleia e os sintomas associados, parti-
cularmente, sdo listados como reagdes adversas ao medica-
mento, a despeito de serem sintomas do transtorno tratado e
ndo um resultado do tratamento. Alguns transtornos podem
predispor a cefaleia associada a farmacos: isoladamente,
nem o farmaco, nem a condigdo produziriam a cefaleia.

Os critérios gerais para as cefaleias aqui listadas sdo:

A. Cefaleia preenchendo o critério C
B. Ocorreu uso, exposigdo ou supressido de uma substancia
sabidamente capaz de causar cefaleia
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relagdo temporal
com 0 uso, exposi¢ao ou supressdo da substancia.
2. qualquer um dos seguintes:
a) a cefaleia melhorou significativamente ou
desapareceu em estreita relagdo temporal
com a interrupgdo do uso ou da exposicdo a
substancia
b) a cefaleia melhorou significativamente ou
desapareceu dentro de um periodo definido
apos a supressdo da substancia
3. acefaleia possui as caracteristicas tipicas do uso,
exposi¢ao ou supressdo da substancia
4. ha outra evidéncia de causalidade
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

8.1 Cefaleia atribuida ao uso de ou a
exposi¢cdo a uma substdncia

Descrigdo: Cefaleia causada pelo uso de ou exposi¢do a uma
substincia, com inicio imediato ou dentro de horas.

Comentarios: A 8.1 Cefaleia atribuida ao uso de ou a exposi-
¢do a uma substancia pode ser um efeito indesejado de uma
substancia em uso terapéutico normal ou em estudos experi-
mentais, ou causada por uma substancia toxica.

A cefaleia como efeito colateral tem sido registrada com
muitos farmacos, meramente refletindo, muitas vezes, a sua
alta prevaléncia. Somente quando ocorre mais frequente-
mente apds o uso de uma substancia ativa do que apds o uso
de placebo, em ensaios duplo cegos controlados, a cefaleia
pode ser considerada um efeito colateral verdadeiro. O deli-
neamento duplo-cego pode também ser utilizado experimen-

talmente para estudar a relagdo entre efeitos de farmacos e
cefaleia. Em alguns casos, por exemplo os doadores de 6xido
nitrico (NO), esses estudos tém levado a um entendimento
mais profundo do envolvimento dos mecanismos de neuro-
transmiss@o nas cefaleias primarias.

Em geral, as pessoas com 1. Migrdnea sio muito mais
suscetiveis a essas cefaleias do que os outros individuos, ¢
o mesmo pode ser verdade para pessoas com 2. Cefaleia do
tipo tensdo ou 3.1 Cefaleia em salvas. Varias substancias,
como os doadores de NO ¢ a histamina, induzem uma cefa-
leia imediata tanto em voluntarios normais como em migra-
nosos. No entanto, esta claro atualmente que as pessoas que
apresentam cefaleias primarias também podem desenvolver
uma cefaleia tardia, de uma a varias horas apds a substancia
ter sido eliminada do sangue.

O conhecimento dos potenciais efeitos de indugdo de
cefaleia por parte de substdncias em uso clinico é impor-
tante, a fim de classificar essas substancias de forma apro-
priada. Combinagdes como alcool e dissulfiram podem cau-
sar cefaleia, enquanto que esses agentes, individualmente,
podem néo o fazer.

Paradoxalmente, a cefaleia experimentada pela maioria
das pessoas apods a ingestdo de grande quantidade de alcool
pode ser um fator positivo, uma vez que ela encoraja a que
se evite 0 seu uso excessivo.

As substancias que causam cefaleia através dos seus efei-
tos toxicos, tais como o mondxido de carbono, ndo podem
ser estudadas de modo experimental. A relagdo causal entre
exposi¢do ¢ cefaleia deve, portanto, ser demonstrada em
casos clinicos nos quais a substancia tenha sido utilizada aci-
dentalmente ou em uma tentativa de suicidio.

8.1.1 Cefaleiainduzida por doador de dxido nitrico (NO)

Descrigdo: Cefaleia causada, imediatamente ou apds alguma
demora, pela exposi¢do aguda a um doador de 6xido nitrico.
Ela desaparece espontaneamente.

Comentarios: A 8.1.1 Cefaleia induzida por doador de oxido
nitrico (NO) ¢ tipicamente frontotemporal e pulsatil. Todos
os doadores de NO (p.ex. nitrato de amila, tetranitrato de
eritritil, tetranitrato de pentaeritritol, trinitrato de gliceril
(GTN), mono- ou dinitrato de isossorbida, nitroprussiato de
sodio, hexanitrato de manitol) podem causar uma cefaleia
desse subtipo.

O GTN induz cefaleia imediata na maioria das pessoas
normais, mas também pode causar uma cefaleia tardia em
individuos com 1. Migrdnea que preenchem os critérios
diagndsticos para 1.1 Migrdnea sem aura. Em individuos
com 2.3 Cefaleia do tipo tensdo crénica, tem sido demons-
trado que o GTN induz uma cefaleia tardia que tem as carac-
teristicas de 2. Cefaleia do tipo tensdo (o efeito naqueles
com 2.1 Cefaleia do tipo tensdo episodica infrequente ou 2.2
Cefaleia do tipo tensdo episodica frequente ¢ desconhecido).
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Estas cefaleias tardias ocorrem, em média, cinco a seis horas
apos a exposi¢ao. Pessoas com 3.1 Cefaleia em salvas desen-
volvem cefaleia tardia apenas durante os periodos de salva: o
GTN habitualmente induz uma crise de cefaleia em salvas de
uma a duas horas pds o seu uso.

A cefaleia ¢ um efeito colateral do uso terapéutico da
nitroglicerina. Com o uso croénico, a tolerancia desenvolve-
-se dentro de uma semana, e a cefaleia induzida por GTN
desaparece, na maioria dos pacientes, dentro desse periodo.
Outros doadores de NO utilizados terapeuticamente tam-
bém podem causar cefaleia. O mononitrato de isossorbida
foi objeto de um estudo formal duplo-cego controlado por
placebo, ¢ causa uma cefaleia de duragdo muito maior que o
GTN, devido a sua liberagdo lenta de NO.

8.11.1 Cefaleia imediata induzida por doador de NO

Termos previamente utilizados: Cefaleia da nitroglicerina; cefa-
leia da dinamite; cefaleia do cachorro-quente.

Critérios diagnasticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Ocorreu a absor¢@o de um doador de 6xido nitrico (NO)
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por todos os
seguintes:
1. acefaleia desenvolveu-se dentro de uma hora apds
a absorc¢do do doador de NO
2. acefaleia desapareceu dentro de uma hora ap6s o
término da liberagdo de NO
3. acefaleia possui a0 menos uma das quatro seguin-
tes caracteristicas:
a) bilateral
b) intensidade fraca a moderada
¢) qualidade pulsatil
d) agravada por atividade fisica
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

8.1.12 Cefaleia tardia induzida por doador de NO

Critérios diagnasticos:

A. Cefaleia, em uma pessoa afetada por uma cefaleia pri-
maria e com as caracteristicas daquele tipo de cefaleia,
preenchendo o critério C

B. Ocorreu a absor¢@o de um doador de 6xido nitrico (NO)

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se dentro de 2-12 horas
apos a exposi¢do ao doador de NO e depois que o
NO foi eliminado da corrente sanguinea

2. a cefaleia desapareceu dentro de 72 horas apos a
exposi¢ao

D. Nio melhor explicada por outro diagnostico da ICHD-3.!
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Nota:

1. Fenomenologicamente, a 8.1.1.2 Cefaleia tardia indu-
zida por doador de NO assemelha-se ao tipo primario de
cefaleia do paciente, mas ¢ considerada como secunda-
ria, atribuida ao farmaco. O paciente deve ser codificado
tanto para a cefaleia primaria como para 8.1.1.2 Cefaleia
tardia induzida por doador de NO.

Comentario: Embora a 8.1.1.2 Cefaleia tardia induzida por
doador de NO ocorra somente em um individuo afetado por
uma cefaleia primaria e fenomenologicamente se assemelhe
aquela cefaleia, presume-se que possui mecanismo diferente

8.1.2 Cefaleia induzida por inibidor da fosfodiesterase

Descrigdo: Cefaleia causada pela ingestdo de um inibidor da
fosfodiesterase (PDE), desaparecendo espontancamente
dentro de 72 horas.

Critérios diagnosticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Um inibidor da fosfodiesterase foi ingerido
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por todos os
seguintes:
1. acefaleia desenvolveu-se dentro de 5 horas apos a
ingestdo do inibidor da fosfodiesterase
2. a cefaleia desapareceu dentro de 72 horas apds o
seu inicio
3. acefaleia possui a0 menos uma das quatro seguin-
tes caracteristicas:
a) bilateral
b) intensidade fraca a moderada
¢) qualidade pulsatil
d) agravada por atividade fisica
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentario: As fosfodiesterases (PDEs) s@o enzimas que
decompdem o GMPc e o AMPc. Os inibidores da PDE-5,
sildenafil e dipiridamol, aumentam os niveis de GMPc e/
ou AMPc. A cefaleia resultante ¢ habitualmente analoga a
cefaleia do tipo tensdo, mas em pessoas com 1. Migrdnea
(as quais devem ser avisadas sobre esse efeito colateral), ela
possui as caracteristicas de 1.1 Migrdnea sem aura.

8.1.3 Cefaleia induzida por monéxido de carbono (CO)

Termo previamente utilizado: Cefaleia dos trabalhadores de
depositos.

Descrigdo: Cefaleia causada pela exposicdo ao monoxido
de carbono, desaparecendo espontanecamente dentro de 72
horas apo6s a eliminagdo desse.
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Critérios diagnosticos:
A. Cefaleia bilateral preenchendo o critério C
B. Ocorreu exposi¢dao a monoxido de carbono (CO)
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por todos os
seguintes:
1. acefaleia desenvolveu-se dentro de 12 horas apds
a exposi¢do ao CO
2. a intensidade da cefaleia varia de acordo com a
gravidade da intoxicagdo por CO
3. a cefaleia desapareceu dentro de 72 horas apés a
elimina¢do do CO
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentadrios: Tipicamente, niveis de carboxihemoglobina de
10% a 20% causam uma cefaleia leve, sem sintomas gas-
trointestinais ou neuroldgicos; niveis de 20% a 30% causam
uma cefaleia pulsatil moderada e irritabilidade; e niveis de
30% a 40% causam uma cefaleia forte, com ndusea, vomi-
tos e visdo borrada. Em niveis acima de 40%, habitual-
mente a cefaleia ndo ¢ uma queixa, devido a altera¢do na
consciéncia.

Nao ha bons estudos sobre os efeitos de longo prazo da
intoxicagdo por CO sobre a cefaleia, mas ha alguma evidén-
cia acerca de cefaleia cronica pds-intoxicacgdo por CO.

8.1.4 Cefaleia induzida por dlcool

Descrigdo: Cefaleia causada, imediatamente ou apds alguma
demora, pela ingestdo de alcool (habitualmente na forma de
bebidas alcoodlicas). Ela desaparece espontancamente.

8.14.1 Cefaleiaimediata induzida por alcool
Termo previamente utilizado: Cefaleia do coquetel.

Critérios diagnosticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Foi ingerido alcool
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por todos os
seguintes:
1. acefaleia desenvolveu-se dentro de trés horas apos
a ingestdo de alcool
2. a cefaleia desapareceu dentro de 72 horas apos a
interrupgao da ingestdo de alcool
3. acefaleia possui a0 menos uma das trés seguintes
caracteristicas:
a) bilateral
b) qualidade pulsatil
¢) agravada por atividade fisica
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentario: A 8.1.4.1 Cefaleia imediata induzida por dlcool
¢ bem mais rara do que a 8.1.4.2 Cefaleia tardia induzida por

dlcool. A dose efetiva de alcool necessaria para causar a pri-
meira é variavel: em pessoas que apresentam 1. Migrdnea,
ela pode ser algumas vezes muito pequena, enquanto que em
outros momentos elas podem tolerar alcool no mesmo nivel
que 08 ndo migranosos.

8.14.2 Cefaleia tardia induzida por dlcool
Termo previamente utilizado: Cefaleia da ressaca.

Descrigdo: Cefaleia causada, depois de um atraso de horas,
pela ingestdo de alcool (habitualmente na forma de bebidas
alcoolicas). Ela desaparece espontancamente dentro de 72
horas.

Critérios diagnasticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Foi ingerido alcool
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por todos os
seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se dentro de 5-12 horas
apos a ingestdo de alcool
2. a cefaleia desapareceu dentro de 72 horas apds o
seu inicio
3. acefaleia possui a0 menos uma das trés seguintes
caracteristicas:
a) bilateral
b) qualidade pulsatil
¢) agravada por atividade fisica
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentario: A 8.1.4.2 Cefaleia tardia induzida por dlcool é
uma das cefaleias secundérias mais comuns. Se a cefaleia
tardia é um efeito toxico - ou uma manifestacdo de meca-
nismos similares aqueles da 8.1.1.2 Cefaleia tardia induzida
por doador de NO - é uma questdo ndo resolvida.

8.1.5 Cefaleia induzida por cocaina

Descrigdo: Cefaleia que se desenvolve dentro de uma hora e
causada pela administrag@o de cocaina por qualquer via. Ela
desaparece espontaneamente dentro de 72 horas

Critérios diagnasticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Cocaina foi administrada por qualquer via
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por todos os
seguintes:
1. acefaleia desenvolveu-se dentro de uma hora apds
a administra¢do da cocaina
2. a cefaleia desapareceu dentro de 72 horas apos a
administragdo da cocaina
3. acefaleia possui a0 menos uma das quatro seguin-
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tes caracteristicas:
a) bilateral
b) intensidade fraca a moderada
¢) qualidade pulsatil
d) agravada por atividade fisica
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrio: As principais vias de administragdo da cocaina
sd0 a oral (“mascar”), intranasal (“cafungar”), intravenosa
(“pico”) e inalagdo (fumar).

8.1.6 Cefaleia induzida por histamina

Descrigdo: Cefaleia causada, imediatamente ou apds alguma
demora, pela exposi¢do aguda a histamina. Ela desaparece
espontaneamente.

Comentarios: A histamina tem um efeito similar quando
administrada por via subcutinea, inalatoria ou intravenosa.
O mecanismo ¢ mediado primariamente via receptor H1 ¢ ¢é
quase completamente bloqueado pela mepiramina.

A histamina causa uma cefaleia imediata na maioria das
pessoas, mas também pode causar uma cefaleia tardia em
pessoas com 1. Migrdnea, a qual preenche os critérios diag-
noésticos para 1.1 Migrdnea sem aura. Em pessoas com 2.
Cefaleia do tipo tensdo, a histamina pode induzir uma cefa-
leia tardia a qual possui as caracteristicas daquele transtorno.
Essas cefaleias tardias ocorrem, em média, cinco a seis horas
apos a exposi¢do. As pessoas com 3.1 Cefaleia em salvas
desenvolvem cefaleia tardia com as caracteristicas daquele
transtorno somente durante os periodos de salva, habitual-
mente uma a duas horas apds a exposicao.

8.16.1 Cefaleia imediata induzida por histamina

Critérios diagnosticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Foi administrada histamina
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por todos os
seguintes:
1. acefaleia desenvolveu-se dentro de uma hora apds
a absor¢do da histamina
2. acefaleia desapareceu dentro de uma hora ap6s o
termino da absor¢do da histamina
3. acefaleia possui a0 menos uma das quatro seguin-
tes caracteristicas:
a) bilateral
b) intensidade fraca a moderada
¢) qualidade pulsatil
d) agravada por atividade fisica
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.
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8.16.2 Cefaleia tardia induzida por histamina

Critérios diagnosticos:

A. Cefaleia, em uma pessoa afetada por uma cefaleia pri-
maria e com as caracteristicas daquele tipo de cefaleia,
preenchendo o critério C

B. Foi administrada histamina

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se dentro de 2-12 horas
apos a administragdo da histamina

2. a cefaleia desapareceu dentro de 72 horas apos a
administragdo da histamina

D. Nao melhor explicada por outro diagnostico da
ICHD-3.!

Nota:

1. Fenomenologicamente, a 8.1.6.2 Cefaleia tardia indu-
zida por histamina assemelha-se ao tipo de cefaleia pri-
maria do paciente, mas ¢ considerada como secundaria,
atribuida ao farmaco. O paciente deve ser codificado
tanto para a cefaleia primaria como para 8.1.6.2 Cefaleia
tardia induzida por histamina.

Comentario: Embora a 8.1.6.2 Cefaleia tardia induzida por
histamina ocorra somente em um individuo afetado por
uma cefaleia primaria e fenomenologicamente se assemelhe
aquela cefaleia, presume-se que possui mecanismo diferente.

8.1.7 Cefaleia induzida por peptideo relacionado ao
gene da calcitonina (CGRP)

Descrigdo: Cefaleia causada, imediatamente ou apos
alguma demora, pela exposi¢do aguda ao peptideo rela-
cionado ao gene da calcitonina (CGRP). Ela desaparece
espontaneamente.

Comentarios: O peptideo relacionado ao gene da calcitonina
(CGRP), administrado por infusdo, causa uma cefaleia ime-
diata. Ele pode também causar uma cefaleia tardia em pes-
soas com 1. Migranea, em média cinco a seis horas apos a
exposi¢ao, a qual preenche os critérios diagndsticos para 1.1
Migrdnea sem aura.

Um crescente nimero de antagonistas do receptor de
CGRP tém sido identificados como efetivos no tratamento
agudo da migranea.

8.17.1 Cefaleia imediata induzida por CGRP

Critérios diagnosticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
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B. Foiadministrado peptideo relacionado ao gene da calci-
tonina (CGRP)
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por todos os
seguintes:
1. acefaleia desenvolveu-se dentro de uma hora apos
a absor¢do do CGRP
2. acefaleia desapareceu dentro de uma hora apos o
término da absor¢do do CGRP
3. acefaleia possui a0 menos uma das quatro seguin-
tes caracteristicas:
a) bilateral
b) intensidade fraca a moderada
¢) qualidade pulsatil
d) agravada por atividade fisica
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

8.17.2 Cefaleia tardia induzida por CGRP

Critérios diagnosticos:
A. Cefaleia, em uma pessoa afetada por 1. Migrdnea, ¢
com as caracteristicas dessa cefaleia, preenchendo o

critério C.

B. Foiadministrado o peptideo relacionado ao gene da cal-
citonina (CGRP)

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se dentro de 2-12 horas
apos a administragdo do CGRP
2. a cefaleia desapareceu dentro de 72 horas apds o
término da administragdo do CGRP
D. Nio melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3.!

Nota:

1. Fenomenologicamente, a 8.1.7.2 Cefaleia tardia induzida
por CGRP assemelha-se a migranea, mas ¢ considerada
como secundaria, atribuida ao farmaco. O paciente deve
ser codificado tanto para o tipo ou subtipo apropriado de
1. Migranea ¢ para 8.1.7.2 Cefaleia tardia induzida por
CGRP.

Comentario: Embora a 8.1.7.2 Cefaleia tardia induzida por
CGRP ocorra somente em um individuo afetado por 1.
Migranea e fenomenologicamente se assemelhe a esse tipo
de cefaleia, presume-se que possui mecanismo diferente.

8.1.8 Cefaleia atribuida a agente pressdrico
agudo exdgeno

Descrigdo: Cefaleia ocorrendo durante e causada por aumento
agudo da presséo arterial induzido por um agente pressorico
exdgeno.

Critérios diagndsticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Um aumento agudo da pressdo arterial ocorreu apos a
administragdo de um agente pressorico exogeno
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:
1. acefaleia ocorreu dentro de uma hora ap6s a admi-
nistra¢@o do agente pressorico
2. a cefaleia desapareceu dentro de 72 horas apds o
término da administracdo do agente pressorico
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

8.1.9 Cefaleia atribuida ao emprego ocasional de
medicamento ndo utilizado para cefaleia

Descrigdo: Cefaleia ocorrendo como um evento adverso
agudo ap6s o uso ocasional de um medicamento utilizado
com outros fins que ndo o tratamento de cefaleia.

Critérios diagnasticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Uma ou mais doses de medicamento foram ingeridas
com outros fins que ndo o tratamento de cefaleia
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se dentro de minutos a
horas apds o uso
2. a cefaleia desapareceu dentro de 72 horas apds o
término do uso
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentarios: A 8.1.9 Cefaleia atribuida ao emprego ocasio-
nal de medicamento ndo utilizado para cefaleia tem sido
relatada com um evento adverso apds o uso de muitos far-
macos. Os seguintes sdo 0s mais comumente incriminados:
atropina, digitalicos, dissulfiram, hidralazina, imipramina,
nicotina, nifedipino, nimodipino, sildenafila.

As caracteristicas da cefaleia ndo estdo muito bem defi-
nidas na literatura e provavelmente dependem do farmaco,
mas na maioria dos casos a cefaleia é dolente, continua,
difusa e de intensidade moderada a forte.

8.1.10 Cefaleia atribuida ao emprego prolongado de
medicamento ndo utilizado para cefaleia

Codificadas em outro local: A cefaleia que se desenvolve como
uma complicagdo do uso excessivo de longo prazo de medi-
cacdo para tratamento agudo de cefaleia por um individuo
com cefaleia codificada como 8.2 Cefaleia por uso excessivo
de medicamentos ou um dos seus subtipos.

A cefaleia que ocorre durante uma pausa no uso de con-
traceptivos orais combinados ¢ codificada como 8.3.3 Cefa-
leia por supressdo de estrogénio.

115



CLASSIFICACAO INTERNACIONAL DAS CEFALEIAS - 32 EDICAO

Descrigdo: Cefaleia que se desenvolve como um evento
adverso durante o uso prolongado de um medicamento utili-
zado para outros fins que ndo o tratamento de cefaleia. Ndo ¢
necessariamente reversivel.

Critérios diagnasticos:
A. Cefaleia presente em >15 dias/més e preenchendo o cri-
tério C
B. Ocorreu o uso prolongado de um medicamento para
outros fins que ndo o tratamento de cefaleia
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relacdo temporal
com o inicio do uso do medicamento
2. um ou mais dos seguintes:
a) a cefaleia piorou significativamente apos um
aumento da dose do medicamento
b) a cefaleia melhorou significativamente ou
desapareceu apds a redugdo da dose do
medicamento
c) a cefaleia desapareceu apoés a interrupgdo do
medicamento
d) o medicamento ¢é reconhecidamente capaz de
causar cefaleia, a0 menos em algumas pes-
soas, durante o uso prolongado
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentarios: A dosagem ¢ a duragdo do uso ou da exposi-
¢do prolongada que podem resultar em cefaleia variam de
medicamento para medicamento. Do mesmo modo, o tempo
necessario para o desaparecimento dessa também varia —
quando o efeito é reversivel.

Os hormonios exdgenos, habitualmente utilizados para
contracepgdo ou como terapia de reposi¢cdo hormonal, ndo
sd0 medicamentos para cefaleia; assim sendo, a 8.1.10 Cefa-
leia atribuida ao emprego prolongado de medicamento
ndo utilizado para cefaleia agora engloba a cefaleia que se
desenvolve como um efeito adverso durante a terapia hormo-
nal (previamente codificada como 8.1.12 Cefaleia atribuida
a horménio exogeno). O uso regular dos hormdnios exoge-
nos pode estar associado a um aumento na frequéncia ou ao
surgimento de uma cefaleia semelhante a migranea ou de
outra cefaleia. A regra geral é aplicada, de modo que, quando
ocorre pela primeira vez em estreita relagdo temporal com
o uso regular de hormonios exdgenos, uma cefaleia ¢ codi-
ficada como 8.1.10 Cefaleia atribuida ao emprego prolon-
gado de medicamento ndo utilizado para cefaleia. Quando
uma cefaleia pré-existente, com as caracteristicas de uma
cefaleia primaria, torna-se crémica ou significativamente
pior (geralmente significando um aumento de duas vezes na
sua frequéncia e/ou gravidade), em estreita relagdo temporal
com o uso regular de hormonios exdgenos, tanto o diagnds-
tico inicial da cefaleia como o diagnoéstico de 8.1.10 Cefaleia
atribuida ao emprego prolongado de medicamento ndo utili-
zado para cefaleia devem ser dados. Contudo, a cefaleia que
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ocorre apenas durante a pausa no uso do contraceptivo oral
combinado ¢ codificada como 8.3.3 Cefaleia por supressdo
de estrogénio.

De outro modo, a 8.1.10 Cefaleia atribuida ao emprego
prolongado de medicamento ndo utilizado para cefaleia pode
ser devida a um efeito farmacologico direto da medicagéo,
tal como vasoconstri¢do produzindo hipertensdo maligna, ou
a um efeito secundario tal como hipertensdo intracraniana
induzida por farmaco. Essa ultima ¢ uma complicagdo reco-
nhecida do uso prolongado dos esteroides anabdlicos, amio-
darona, carbonato de litio, acido nalidixico, terapia de repo-
si¢do hormonal tireoideia, tetraciclina e minociclina.

8.1.11Cefaleia atribuida ao uso de ou a exposi¢do a
outra substdncia

Descrigdo: Cefaleia que ocorre durante ou logo apo6s o, ¢ é cau-
sada pelo, uso ou exposig¢do a uma substancia diferente das
descritas acima, incluindo substincias herbaceas, animais,
ou outras substancias organicas ou inorgénicas prescritas por
médicos ou ndo médicos, com fins medicinais, embora nio
licenciadas como produtos medicinais.

Critérios diagnosticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Ocorreu exposicdo a uma substancia diferente das des-
critas acima
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se dentro de 12 horas apés
a exposi¢do
2. a cefaleia desapareceu dentro de 72 horas apos a
exposi¢ao
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentarios: A 8.1.11 Cefaleia atribuida ao uso de ou a
exposi¢do a outra substdncia inclui a cefaleia causada por
substancias herbaceas, animais ou outras, organicas ou inor-
ganicas, prescritas por médicos ou ndo médicos com fins
medicinais, embora ndo licenciadas como produtos medici-
nais. Ela tem sido relatada apds a exposicdo a varias outras
substancias organicas e inorganicas. As seguintes substan-
cias sdo as mais comumente incriminadas:

Compostos inorganicos:

arsénico, borato, bromato, clorato, cobre, iodo, chumbo,
litio, mercurio, cloridrato de tolazolina.

Compostos orgdnicos:

anilina, balsamo, canfora, dissulfeto de carbono, tetraclo-
reto de carbono, clordecona, EDTA, heptacloro, sulfeto
de hidrogénio, querosene, alcoois de cadeia longa, alcool
metilico, brometo de metila, cloreto de metila, iodo meti-
lico, naftaleno, compostos organofosforados (paration,
piretrinas).
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As caracteristicas da 8.1.11 Cefaleia atribuida ao uso de
ou a exposi¢do a outra substancia ndo sdo bem definidas
na literatura e quase certamente variam conforme o agente.
Na maioria dos casos, ela é macante, difusa, continua e de
intensidade moderada a forte.

8.2 Cefaleia por uso excessivo de
medicamentos (MOH/CEM)

Termos previamente utilizados: Cefaleia induzida por farmacos,
cefaleia por uso inadequado de medicamentos, cefaleia de
rebote.

Codificadas em outro local: Pacientes com uma cefaleia pri-
maria pré-existente que desenvolvem, em associagdo com
0 uso excessivo de medicamentos, um novo tipo de cefa-
leia ou uma piora significativa da sua cefaleia pré-existente
que, em qualquer um dos casos, preenche os critérios para
8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos (ou um
dos seus subtipos), devem receber tanto esse diagnostico
como o diagndstico da cefaleia pré-existente. Os pacientes
que preenchem os critérios tanto para 1.3 Migrdnea cronica
como para 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos
devem receber ambos os diagnosticos.

Descrigdo: Cefaleia ocorrendo em 15 ou mais dias/més em um
paciente com uma cefaleia primaria pré-existente ¢ que se
desenvolve como uma consequéncia do uso excessivo regu-
lar de medicamentos sintomaticos ou agudos para cefaleia
(em 10 ou mais ou 15 ou mais dias/més, dependendo do
medicamento) por mais de trés meses. Habitualmente, mas
ndo invariavelmente, desaparece apds a interrup¢do do uso
excessivo.

Critérios diagnosticos:

A. Cefaleia ocorrendo em >15 dias/més em um paciente
com uma cefaleia pré-existente

B. Uso excessivo regular por >3 meses de um ou mais far-
macos que podem ser ingeridos para o tratamento sinto-
matico e/ou agudo de cefaleia'”?

C. Nao melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3.

Notas:

1. Os pacientes devem ser codificados para um ou mais
subtipos de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medica-
mentos de acordo com o(s) medicamento(s) especifico(s)
usado(s) em excesso e os critérios para cada um deles
abaixo. Por exemplo, um paciente que preenche os crité-
rios para 8.2.2 Cefaleia por uso excessivo de triptana e
os critérios para uma das subformas de 8.2.3 Cefaleia por
uso excessivo de analgésico ndo opioide deve receber
ambos os codigos. A excegdo ocorre com pacientes que
usam em excesso combinagdes de analgésicos, os quais
sdo codificados como 8.2.5 Cefaleia por uso excessivo de

combinagdo de analgésicos, e ndo de acordo com cada
um dos componentes da combinagdo de analgésicos.

2. Pacientes que utilizam multiplos farmacos para o trata-
mento agudo ou sintomatico de cefaleia podem fazé-lo
de uma maneira que constitui uso excessivo mesmo que
nenhum farmaco individual ou classe de farmacos esteja
sendo utilizado em excesso. Tais pacientes devem ser
codificados como 8.2.6 Cefaleia por uso excessivo de
medicamentos atribuida a multiplas classes de medica-
mentos ndo individualmente utilizadas em excesso.

3. Pacientes que claramente estdo utilizando em excesso
multiplos farmacos para o tratamento agudo ou sinto-
matico de cefaleia, mas ndo sdo capazes de fornecer um
relato adequado dos seus nomes e/ou quantidades, sdo
classificados como 8.2.7 Cefaleia por uso excessivo de
medicamentos atribuida ao uso excessivo ndo especifi-
cado ou ndo verificado de multiplas classes de farmacos
até que informagdes mais precisas estejam disponiveis.
Em quase todos os casos, isso requer acompanhamento
através de um diario.

Comentarios: A 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicamen-
tos ¢ uma interagdo entre um agente terapéutico utilizado
excessivamente ¢ um paciente suscetivel. Entre aqueles com
um diagnoéstico prévio de cefaleia primaria, a maioria tem 1.
Migranea ou 2. Cefaleia do tipo tensdo (ou ambas); somente
uma pequena minoria tem outras cefaleias primarias como
3.1.2 Cefaleia em salvas crénica ou 4.10 Cefaleia persis-
tente e diaria desde o inicio.

O diagnostico de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medi-
camentos € de extrema importancia clinica. Evidéncias epi-
demiologicas oriundas de muitos paises indicam que mais da
metade dos individuos com cefaleia em 15 ou mais dias/més
apresentam 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos.
As evidéncias clinicas mostram que a maioria dos pacientes
com esse transtorno melhora apds a descontinuagdo do medi-
camento em uso excessivo, assim como também melhora a
sua resposta ao tratamento preventivo. O simples aconselha-
mento sobre as causas ¢ as consequéncias da 8.2 Cefaleia
por uso excessivo de medicamentos ¢é parte essencial do seu
manejo e pode ser fornecido com sucesso no cuidado pri-
mario. Um folheto explicativo frequentemente ¢ tudo o que
¢ preciso para prevenir ou descontinuar o uso excessivo de
medicamentos. A prevencdo ¢ especialmente importante no
caso dos pacientes propensos a cefaleia frequente.

O comportamento de alguns pacientes com 8.2 Cefaleia
por uso excessivo de medicamentos ¢ similar aquele visto
em outras dependéncias quimicas, e o escore na Escala de
Gravidade de Dependéncia (SDS) é um preditor significativo
do uso excessivo de medicamentos entre os pacientes com
cefaleia.

Abaixo, nos critérios para os varios subtipos, o nimero
especificado de dias de uso de medicamento considerado
como constituindo uso excessivo é baseado em opinido de
especialistas mais do que em evidéncia formal.
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E reconhecido que estudos transversais populacionais
estimando a prevaléncia de 8.2 Cefaleia por uso excessivo
de medicamentos podem registrar, em participantes, a coe-
xisténcia de cefaleia em 315 dias/més e o uso excessivo
de farmacos para o tratamento agudo e/ou sintomatico da
cefaleia, mas raramente sdo capazes de coletar informagdes
sobre cefaleias prévias, duragdo da cefaleia atual ou do uso
excessivo de medicamentos, e/ou que possa apoiar uma
presuncdo de causalidade. Em consequéncia, qualquer um
ou ambos os critérios A e B podem ndo ser completamente
preenchidos. Desde que os critérios ndo sejam preenchidos
para outro diagnodstico da ICHD-3, tais casos devem ser des-
critos como provavel cefaleia por uso excessivo de medi-
camentos (pMOH), embora a ICHD-3 néo proporcione um
codigo para tal.

8.2.1 Cefaleia por uso excessivo de ergotamina

Descrigido: Cefaleia ocorrendo em 15 ou mais dias/més em um
paciente com uma cefaleia primaria pré-existente e desen-
volvendo-se como consequéncia do uso regular de ergo-
tamina em 10 ou mais dias/més, por mais de trés meses.
Habitualmente, mas ndo invariavelmente, desaparece apos a
interrupg@o do uso excessivo.

Critérios diagnasticos:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 8.2 Cefaleia por
uso excessivo de medicamentos

B. Ingestdo regular de ergotamina em >10 dias/més, por
>3 meses.

Comentarios: A biodisponibilidade dos ergdticos ¢é tdo varia-
vel que ndo ¢ possivel definir uma dose minima.

8.2.2 Cefaleia por uso excessivo de triptana

Descrigdo: Cefaleia ocorrendo em 15 ou mais dias/més em
um paciente com cefaleia primaria pré-existente e desenvol-
vendo-se como consequéncia de uso regular de uma ou mais
triptanas em 10 ou mais dias/més por mais de trés meses.
Habitualmente, mas ndo invariavelmente, desaparece apos o
uso excessivo ser interrompido.

Critérios diagnasticos:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 8.2 Cefaleia por
uso excessivo de medicamentos

B. Ingestdo regular de uma ou mais triptanas,' em qualquer
formulag@o, em >10 dias/més, por >3 meses.

Nota:

1. A(s) triptana(s) sera(ao) habitualmente especificada(s)
entre parénteses.
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Comentario: O uso excessivo de triptanas por individuos com
1.1 Migrdnea sem aura ou 1.2 Migranea com aura pode
aumentar a frequéncia das crises para aquela da 1.3 Migrd-
nea cronica. Evidéncias sugerem que isso ocorre mais cedo
com 0 uso excessivo de triptanas do que com o uso excessivo
de ergotamina.

8.2.3 Cefaleia por uso excessivo de analgésico
ndo opioide

Descrigdo: Cefaleia ocorrendo em 15 ou mais dias/més em um
paciente com uma cefaleia primaria pré-existente e desen-
volvendo-se como consequéncia do uso regular de um ou
mais analgésicos ndo opioides em 15 ou mais dias/més por
mais de trés meses. Habitualmente, mas ndo invariavel-
mente, desaparece apos 0 uso excessivo ser interrompido.

Comentario: Um paciente que preenche os critérios para mais
de uma das subformas de 8.2.3 Cefaleia por uso excessivo
de analgésico ndo opioide deve receber todos os codigos
aplicaveis.

Muitos pacientes usam mais de um analgésico ndo
opioide: um exemplo comum ¢é o paracetamol (acetamino-
feno) e um anti-inflamatorio ndo esteroidal (AINE). Para os
propositos da ICHD-3, todos os analgésicos nao opioides sdo
considerados como uma unica classe; portanto, um paciente
que utiliza mais de um analgésico ndo opioide cumulativa-
mente, mas ndo qualquer droga tnica, em 15 ou mais dias/
més, ¢ codificado como 8.2.3 Cefaleia por uso excessivo
de analgésico ndo opioide (com os farmacos individuais
especificados individualmente entre parénteses) e ndo 8.2.6
Cefaleia por uso excessivo de medicamentos atribuida a
multiplas classes de medicamentos ndo individualmente uti-
lizadas em excesso.

8.23.1 Cefaleia por uso excessivo de paracetamol
(acetaminofeno)

Critérios diagnosticos:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 8.2 Cefaleia por
uso excessivo de medicamentos

B. Ingestdo regular de paracetamol em >15 dias/més, por
>3 meses.

8.23.2 Cefaleia por uso excessivo de anti-
inflamatdrio nao esteroidal (AINE)

Codificada em outro local: O 4cido acetilsalicilico ¢ um farmaco
anti-inflamatério ndo esteroidal (AINE), mas possui uma ati-
vidade outra, Ginica. Consequentemente, a 8.2.3.2.1 Cefaleia
por uso excessivo de dcido acetilsalicilico é codificada como
uma subforma separada.
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Critérios diagnosticos:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 8.2 Cefaleia por
uso excessivo de medicamentos

B. Ingestdo regular de um ou mais farmacos anti-inflama-
torios ndo esteroidais (AINESs)! (outros que ndo o acido
acetilsalicilico) em >15 dias/més, por >3 meses.

Nota:
1. O(s) AINE(s) deve(m) ser especificado(s) entre
parénteses.

8.2.3.2.1 Cefaleia por uso excessivo de 4cido acetilsalicilico

Critérios diagnosticos:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 8.2 Cefaleia por
uso excessivo de medicamentos

B. Ingestdo regular de acido acetilsalicilico em >15 dias/
més, por >3 meses.

Comentario: O acido acetilsalicilico ¢ um anti-inflamatdrio
ndo esteroidal (AINE), possui uma atividade outra, Unica.
Consequentemente, a 8.2.3.2.1 Cefaleia por uso excessivo
de acido acetilsalicilico é codificada como uma subforma
separada.

8233 Cefaleia por uso excessivo de outro
analgésico ndo opioide

Critérios diagnosticos:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 8.2 Cefaleia por
uso excessivo de medicamentos

B. Ingestdo regular de um analgésico ndo opioide outro
que o paracetamol ou os farmacos anti-inflamatorios
ndo esteroidais (incluindo o acido acetilsalicilico) em
>15 dias/més, por >3 meses.

8.2.4 Cefaleia por uso excessivo de opioide

Critérios diagnosticos:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 8.2 Cefaleia por
uso excessivo de medicamentos

B. Ingestdo regular de um ou mais opioides' em >10 dias/
més, por >3 meses.

Nota:
1. O(s) opioide(s) deve ser especificado(s) entre parénteses.

Comentario: Estudos prospectivos indicam que os pacientes
que fazem uso excessivo de opioides apresentam a maior
taxa de recidiva apos o tratamento de supressao.

8.2.5 Cefaleia por uso excessivo de combinacdo
de analgésicos

Critérios diagnasticos:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 8.2 Cefaleia por
uso excessivo de medicamentos

B. Ingestdo regular de um ou mais medicamentos analgé-
sicos combinados!'? em >10 dias/més, por >3 meses.

Notas:

1. O termo combina¢do de analgésicos é usado especifica-
mente para formulagdes que combinam farmacos de duas
ou mais classes, cada um deles com efeito analgésico
(p.ex. paracetamol e codeina) ou agindo como adjuvantes
(p.ex. cafeina). As formula¢des que combinam somente
dois analgésicos ndo opioides (tais como acido acetilsali-
cilico e paracetamol), sem um adjuvante, ndo sdo consi-
deradas combinagdes de analgésicos, ja que, para os pro-
positos da ICHD-3, ambas as drogas pertencem a mesma
classe.

2. A(s) combinacdo(bes) de analgésicos deve(m) ser espe-
cificada(s) entre parénteses.

Comentarios: Muitas combinagdes de analgésicos sdo comer-
cializadas. Elas tendem a ser amplamente utilizadas por pes-
soas com cefaleia e estdo muito comumente implicadas na
8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos. Por essa
razdo, a 8.2.5 Cefaleia por uso excessivo de combinagdo de
analgésicos possui uma codificagdo separada.

As combinagdes de analgésicos mais comumente utiliza-
das em excesso sdo aquelas que combinam analgésicos ndo
opioides com opioides, butalbital e/ou cafeina.

8.2.6 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos
atribuida a multiplas classes de medicamentos
ndo individualmente utilizadas em excesso

Critérios diagnasticos:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 8.2 Cefaleia por
uso excessivo de medicamentos

B. Ingestdo regular de qualquer combinacdo de ergota-
mina, triptanas, analgésicos ndo opioides e/ou opioi-
des', em um total de >10 dias/més, por >3 meses, sem
uso excessivo de qualquer farmaco individual ou cate-
goria farmacoldgica de forma isolada.’

Notas:

1. Os farmacos ou classes de farmacos devem ser especifi-
cados entre parénteses.

2. Sem uso excessivo de qualquer farmaco individual ou
categoria farmacologica de forma isolada significa que o
critério B ndo foi preenchido para qualquer dos subtipos
especificos de 8.2.1 a 8.2.5.
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8.2.7 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos
atribuida ao uso excessivo néo especificado ou
ndo verificado de miltiplas classes de fdrmacos

Critérios diagnasticos:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 8.2 Cefaleia por
uso excessivo de medicamentos

B. Ambos os seguintes:

1. ingestdo regular de qualquer combinagéo de ergo-
tamina, triptanas, analgésicos ndo opioides e/ou
opioides por um total de >10 dias/més, por >3
meses

2. aidentidade, quantidade e/ou padrao de uso ou uso
excessivo dessas classes de farmacos ndo pode ser
estabelecida de forma confiavel.

Comentario: Pacientes que claramente estdo utilizando em
excesso multiplos medicamentos para o tratamento agudo ou
sintomatico de cefaleia, mas ndo sdo capazes de fornecer um
relato adequado de qual, quando ou quanto, sdo encontra-
dos ndo infrequentemente. Embora um registro prospectivo
em um diario, ao longo de varias semanas, possa fornecer a
informag@o, também retardaria a supressdo das substancias -
a qual ¢ evidentemente necessaria.

8.2.8 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos
atribuida a outro medicamento

Critérios diagnasticos:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 8.2 Cefaleia por
uso excessivo de medicamentos

B. Uso excessivo regular, em >10 dias/més, por >3 meses,
de um ou mais medicamentos diferentes daqueles des-
critos acima,’ ingeridos para o tratamento agudo ou sin-
tomatico de cefaleia.

Nota:
1. O(s) medicamento(s) deve(m) ser especificado(s) entre
parénteses.

8.3 Cefaleia atribuida a supressdo de uma
substdncia

Descrigdo: Cefaleia ocorrendo apds e causada pela interrup-
¢do do uso de ou exposi¢do a um medicamento ou a outra
substancia que durou por semanas ou meses.

8.3.1 Cefaleia por supressio de cafeina
Descrigdo: Cefaleia que se desenvolve dentro de 24 horas apds

o consumo regular de cafeina excedendo 200 mg/dia por
mais de duas semanas, o qual foi interrompido. Desaparece
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espontaneamente dentro de sete dias na auséncia de consumo
adicional.

Critérios diagnosticos:
A. Cefaleia preenchendo o critério C
B. Consumo de cafeina de >200 mg/dia por >2 semanas, o
qual foi interrompido ou atrasado
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se dentro de 24 horas apés
a ultima ingestdo de cafeina
2. um dos ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia ¢ aliviada dentro de uma hora pela
ingestdo de 100 mg de cafeina
b) a cefaleia desapareceu dentro de sete dias
apos a supressdo total da cafeina
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

8.3.2 Cefaleia por supressio de opioide

Descrigio: Cefaleia que se desenvolve dentro de 24 horas apds
o consumo diario de opioide(s) por mais de trés meses, 0
qual foi interrompido. Ela desaparece espontaneamente den-
tro de 7 dias, na auséncia de consumo adicional.

Critérios diagnosticos:
A. Cefaleia preenchendo o critério C
B. Ingestdo diaria de opioide por >3 meses, a qual foi
interrompida
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se dentro de 24 horas apés
a ultima ingestdo de opioide
2. a cefaleia desapareceu dentro de sete dias apos a
supressdo total do opioide
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

8.3.3 Cefaleia por supressdo de estrogénio

Descrigdo: Cefaleia ou migranea que se desenvolve dentro
de cinco dias apds o consumo diario de estrogénio exdgeno
por trés semanas ou mais, o qual foi interrompido (habitual-
mente durante o periodo de pausa da contracepgdo oral com-
binada ou apds um curso de reposi¢do ou suplementagdo de
estrogénio). Ela desaparece espontaneamente dentro de trés
dias, na auséncia de consumo adicional.

Critérios diagnosticos:

A. Cefaleia ou migranea preenchendo o critério C

B. Uso diario de estrogénio exdgeno por >3 semanas, 0
qual tenha sido interrompido

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:
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1. a cefaleia ou migranea desenvolveu-se dentro de
cinco dias ap6s o ultimo uso de estrogénio
2. acefaleia ou migranea desapareceu dentro de trés
dias apds o seu inicio
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentario: A supressdo de estrogénio depois da interrup-
¢do de um curso de estrogénio exdgeno (tal como durante
o periodo da pausa da contracepgao oral combinada ou apds
um curso de reposi¢do ou suplementagdo de estrogénio)
pode induzir cefaleia e/ou migranea.

8.3.4 Cefaleia atribuida a supressdo do uso cronico
de outra substdncia

Descrigdo: Cefaleia ocorrendo apos e causada pela interrupgdo
do uso cronico de ou exposi¢do a um medicamento ou subs-
tancia diferente daqueles descritos acima.

Critérios diagnosticos:
A. Cefaleia preenchendo o critério C
B. Ingestdo diaria de uma substancia diferente daquelas
descritas acima por >3 meses, a qual foi interrompida
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:
1. acefaleia desenvolveu-se em estreita relagdo tem-
poral com a supressdo do uso da substancia
2. acefaleia desapareceu dentro de trés meses apos a
supressdo total do uso da substancia
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentarios: Tem sido sugerido, mas sem evidéncia sufi-
ciente, que a supressdo do uso cronico das seguintes substan-
cias pode causar cefaleia: corticosteroides, antidepressivos
triciclicos, inibidores seletivos da recaptagdo da serotonina
(ISRSs) e anti-inflamatorios nao esteroidais (AINEs).

Pode haver outras substancias que ainda ndo foram
reconhecidas.
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9. Cefaleia atribuida a infeccdo

9.1 Cefaleia atribuida a infecgdo intracraniana
9.1.1 Cefaleia atribuida a meningite ou meningoencefalite
bacterianas
9.1.1.1 Cefaleia aguda atribuida a meningite ou meningoence-
falite bacterianas
9.1.1.2 Cefaleia cronica atribuida a meningite ou meningoen-
cefalite bacterianas
9.1.1.3 Cefaleia persistente atribuida a meningite ou menin-
goencefalite bacterianas prévias
9.1.2 Cefaleia atribuida a meningite ou encefalite virais
9.1.2.1 Cefaleia atribuida a meningite viral
9.1.2.2 Cefaleia atribuida a encefalite viral
9.1.3 Cefaleia atribuida a infec¢ao intracraniana fingica ou outra
infecc@o parasitaria
9.1.3.1 Cefaleia aguda atribuida a infeccdo intracraniana
fungica ou outra infecgéo parasitaria
9.1.3.2 Cefaleia cronica atribuida a infecgdo intracraniana fin-
gica ou outra infecgdo parasitaria
9.1.4 Cefaleia atribuida a infec¢do cerebral localizada
9.2 Cefaleia atribuida a infec¢do sistémica
9.2.1 Cefaleia atribuida a infecgdo bacteriana sistémica
9.2.1.1 Cefaleia aguda atribuida a infecgdo bacteriana sistémica
9.2.1.2 Cefaleia cronica atribuida a infec¢do bacteriana sistémica
9.2.2 Cefaleia atribuida a infec¢do viral sistémica
9.2.2.1
9222
9.2.3 Cefaleia atribuida a outra infec¢do sistémica

Cefaleia aguda atribuida a infecgdo viral sistémica
Cefaleia cronica atribuida a infecgdo viral sistémica

9.2.3.1 Cefaleia aguda atribuida a outra infecgdo sistémica
9.2.3.2 Cefaleia cronica atribuida a outra infec¢do sistémica

Codificadas em outro local:

Cefaleias atribuidas a infec¢Bes extracranianas da cabeca
(tais como infecgdes dos ouvidos, olhos ¢ seios paranasais)
sdo classificadas como tipos ou subtipos de 11. Cefaleia ou
dor facial atribuida a transtorno do crdnio, pescogo, olhos,
orelhas, nariz, seios paranasais, dentes, boca ou outra estru-
tura facial ou cervical.

Comentarios gerais
A triade de cefaleia, febre e ndusea/vOmitos € altamente
sugestiva de 9. Cefaleia atribuida a infec¢do. A probabi-
lidade aumenta quando letargia ¢ convulsdes também sdo
parte do quadro clinico.

Cefaleia primaria, secundaria ou ambas? As regras gerais para

atribui¢@o a outro transtorno aplicam-se a 9. Cefaleia atri-
buida a infecgado.
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1. Quando uma cefaleia nova ocorre pela primeira vez em
estreita relagdo temporal com uma infecgdo, ela ¢ codi-
ficada como uma cefaleia secundaria atribuida aquela
infeccdo. Isso permanece verdadeiro quando a nova cefa-
leia possui as caracteristicas de qualquer uma das cefa-
leias primarias classificadas na Parte Um da ICHD-3.

2. Quando uma cefaleia pré-existente, com as caracte-
risticas de uma cefaleia primdria, torna-se crénica ou
piora significativamente (significando habitualmente um
aumento de duas ou mais vezes na sua frequéncia e/ou
gravidade), em estreita relagdo temporal com uma infec-
¢do, tanto o diagndstico inicial de cefaleia como o diag-
noéstico de 9. Cefaleia atribuida a infec¢do (ou um dos
seus tipos ou subtipos) devem ser dados, contanto que
haja evidéncia de boa qualidade de que o transtorno pode
causar cefaleia.

Aguda, cronica ou persistente? A 9. Cefaleia atribuida a infec¢do
¢ habitualmente a consequéncia de uma infecg@o ativa, desa-
parecendo dentro de trés meses apos a erradicag@o da infec-
¢do. Em alguns casos, dependendo do agente patogénico,
a infeccdo ndo pode ser tratada efetivamente e permanece
ativa. A cefaleia pode ndo ceder nesses casos porque a causa
permanece presente; depois de trés meses, tanto a infeccdo
como a cefaleia passam a ser referidas como crénicas.

Em outros casos, mais raros, a infeccdo desaparece ou é
erradicada, porém a cefaleia ndo desaparece; depois de trés
meses, tal cefaleia é denominada persistente (em consonan-
cia com outras cefaleias secundarias).

Do mesmo modo, subformas de cefaleia agudas e cro-
nicas atribuidas a infecgdo ativa ou recente foram definidas,
em contraste, em alguns casos, com as subformas persisten-
tes de cefaleia pos-infecciosa (veja, por exemplo, 9.1.1.1
Cefaleia aguda atribuida a meningite ou meningoencefalite
bacterianas, 9.1.1.2 Cefaleia crénica atribuida a meningite
ou meningoencefalite bacterianas ¢ 9.1.1.3 Cefaleia persis-
tente atribuida a meningite ou meningoencefalite bacteria-
nas prévias). O objetivo ¢ distinguir e manter separados dois
mecanismos causais provavelmente diferentes ¢ duas dife-
rentes abordagens para o manejo.

Introducado

A cefaleia ¢ um acompanhamento comum de infec¢des virais
sistémicas como a gripe (influenza). Também é comum na
sepse. Mais raramente, pode acompanhar outras infec¢des
sistémicas.

Em infec¢des intracranianas, a cefaleia é habitualmente
o primeiro e o mais frequente sintoma encontrado. A ocor-
réncia de um novo tipo de cefaleia que é difusa e associada a
sinais neurologicos focais e/ou estado mental alterado e sen-
sagdo geral de doenca e/ou febre devem direcionar a atengdo
no sentido de uma infecgdo intracraniana, mesmo na ausén-
cia de rigidez nucal.



TRADUCAO DA SOCIEDADE BRASILEIRA DE CEFALEIA

Infelizmente ndo ha bons estudos prospectivos sobre as
cefaleias associadas a infecgdo intracraniana; quando faltam
evidéncias, os critérios diagndsticos para alguns dos subtipos
de 9.1 Cefaleia atribuida a infec¢do intracraniana sao ao
menos parcialmente dependentes de consenso de experts,
incluindo as visdes de experts em neuroinfecgéo.

Os critérios gerais para este capitulo, adotados tanto
quanto possivel, sdo os seguintes:

A. Cefaleia preenchendo o critério C
B. Uma infeccdo, ou sequela de uma infecgdo, reconheci-
damente capaz de causar cefaleia, foi diagnosticada
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relagdo temporal
com o inicio da infecgdo
2. um dos ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou significativamente em para-
lelo com a piora da infecgdo
b) a cefaleia melhorou significativamente ou
desapareceu em paralelo com a melhora ou a
resolucdo da infecgdo
c) acefaleia possui as caracteristicas tipicas para
a infecgdo
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

9.1 Cefaleia atribuida a infeccdo
intracraniana

Descrigdo: Cefaleia de duragdo varidvel - e persistente, em
raros casos - causada por uma infecg@o intracraniana bacte-
riana, viral, fingica ou outra infec¢@o parasitaria ou por uma
sequela de qualquer uma dessas.

9.1.1 Cefaleia atribuida a meningite ou
meningoencefalite bacterianas

Descrigdo: Cefaleia de duragdo variavel causada por menin-
gite ou meningoencefalite bacterianas. Pode desenvolver-se
em um contexto de sintomas semelhantes aos de uma gripe
leve. E tipicamente aguda e associada a rigidez cervical, ndu-
sea, febre ¢ alteragdes do estado mental e/ou outros sintomas
e/ou sinais neurologicos. Na maioria dos casos, ela desapa-
rece uma vez que a infecg@o tenha sido erradicada, mas, rara-
mente, torna-se persistente.

Critérios diagnosticos:

A. Cefaleia de qualquer duragdo preenchendo o critério C

B. Meningite bacteriana ou meningoencefalite bacteriana
foi diagnosticada

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em relacdo temporal
com o inicio da meningite bacteriana ou menin-
goencefalite bacteriana

2. a cefaleia piorou significativamente em paralelo
com a piora da meningite bacteriana ou da menin-
goencefalite bacteriana

3. a cefaleia melhorou significativamente em para-
lelo com a melhora da meningite bacteriana ou da
meningoencefalite bacteriana

4. a cefaleia possui uma das ou ambas as seguintes
caracteristicas:

a) holocraniana
b) localizada na regido nucal e associada a rigi-
dez cervical
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentarios: A cefaleia é o sintoma mais comum ¢ pode ser
o primeiro sintoma dessas infec¢des. Deve-se suspeitar de
9.1.1 Cefaleia atribuida a meningite ou meningoencefalite
bacterianas sempre que a cefaleia estiver associada a febre,
estado metal alterado (incluindo vigilancia prejudicada),
déficits neuroldgicos focais ou crises epilépticas generaliza-
das. No caso da encefalite, os déficits associados incluem
distarbios da fala ou da audig@o, visdo dupla, perda da sen-
sibilidade em algumas partes do corpo, fraqueza muscular,
paralisia parcial nos bragos e nas pernas, alucinagdes, alte-
ra¢des da personalidade, capacidade de julgamento prejudi-
cada, perda da consciéncia, deméncia grave repentina e/ou
perda de memoria.

Nio obstante, na maioria dos casos de infec¢do bacte-
riana intracraniana ¢ extremamente dificil distinguir o envol-
vimento puramente meningeo do envolvimento puramente
encefalico. Além disso, essa distingdo ndo leva a diferentes
abordagens da avaliacdo ou da escolha do tratamento. Sendo
assim, a cefaleia atribuida a meningite bacteriana ¢ a cefaleia
atribuida a encefalite bacteriana sdo incluidas em uma unica
entidade em 9.1.1 Cefaleia atribuida a meningite ou menin-
goencefalite bacterianas.

Diversas bactérias podem causar meningite e/ou encefa-
lite, incluindo Streptococcus pneumoniae, Neisseria menin-
gitidis e Listeria monocytogenes. O background imunolo-
gico ¢ muito importante, pois a imunossupressao (devido ao
HIV ou a tratamentos imunossupressivos cronicos pos-trans-
plante ou outros) influencia os perfis clinicos, biologicos e
de suscetibilidade.

A estimulagdo direta dos terminais sensoriais localiza-
dos nas meninges, pela infec¢do bacteriana, causa o inicio
da cefaleia. Produtos bacterianos (toxinas), mediadores de
inflamag¢do como bradicinina, prostaglandinas e citocinas e
outros agentes liberados pela inflamagdo ndo somente cau-
sam dor diretamente, mas também induzem sensibilizagdo a
dor e liberagdo de neuropeptideos. No caso da encefalite, a
pressdo intracraniana aumentada também pode ter um papel
como causa da cefaleia.
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Na maioria dos casos, a cefaleia entra em remissdo com a
resolucdo da infecg@o. No entanto, a infec¢do pode permane-
cer ativa por meses, levando a uma cefaleia cronica. Em uma
minoria dos casos, a cefaleia persiste por mais de trés meses
apos a resolucdo da infecgdo causal. Trés subformas distin-
tas de 9.1.1 Cefaleia atribuida a meningite ou meningoen-
cefalite bacterianas sdo portanto descritas abaixo, porque a
patofisiologia e o tratamento sdo diferentes, dependendo da
infeccdo ter sido completamente erradicada ou permanecer
ativa.

9.111 Cefaleia aguda atribuida a meningite ou
meningoencefalite bacterianas

Critérios diagndsticos:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 9.1.1 Cefaleia
atribuida a meningite ou meningoencefalite bacteria-
nas e o critério C abaixo

B. A cefaleia tem estado presente por <3 meses.

9.112 Cefaleia crénica atribuida a meningite ou
meningoencefalite bacterianas

Critérios diagnosticos:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 9.1.1 Cefaleia
atribuida a meningite ou meningoencefalite bacteria-
nas e o critério C abaixo

B. A meningite bacteriana ou a meningoencefalite bacte-
riana permanece ativa' ou desapareceu dentro dos 1lti-
mos trés meses

C. A cefaleia tem estado presente por >3 meses.

Nota:

1. Demonstrado por realce focal ou multifocal pelo con-
traste na IRM e/ou persisténcia de pleocitose no liquido
cefalorraquidiano (LCR) com ou sem evidéncia de dano
a barreira hematoencefalica.

9.113 Cefaleia persistente atribuida a meningite ou
meningoencefalite bacterianas prévias

Critérios diagndsticos:

A. Cefaleia preenchendo previamente os critérios para
9.1.1 Cefaleia atribuida a meningite ou meningoence-
falite bacterianas e preenchendo o critério C abaixo

B. A meningite bacteriana ou a meningoencefalite bacte-
riana j& desapareceu

C. A cefaleia tem persistido por >3 meses ap6s a resolu-
¢do da meningite bacteriana ou da meningoencefalite
bacteriana

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.
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9.1.2 Cefaleia atribuida a meningite ou encefalite
virais

Descrigdo: Cefaleia causada por meningite viral ou encefalite
viral, tipicamente com rigidez cervical e febre e variavel-
mente associada, de acordo com a extensdo da infecgdo, a
sintomas e/ou sinais neuroldgicos, incluindo alteragoes do
estado mental.

Critérios diagnosticos:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C

B. Meningite viral ou encefalite viral foi diagnosticada

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em relagdo temporal
com o inicio da meningite viral ou da encefalite
viral

2. a cefaleia piorou significativamente em paralelo
com a piora da meningite viral ou da encefalite
viral

3. a cefaleia melhorou significativamente em para-
lelo com a melhora da meningite viral ou da ence-
falite viral

4. a cefaleia possui uma das ou ambas as seguintes
caracteristicas:

a) holocraniana
b) localizada na regido nucal ¢ associada a rigi-
dez cervical
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentarios: Deve-se suspeitar de 9.1.2 Cefaleia atribuida a
meningite ou encefalite virais sempre que a cefaleia estiver
associada a febre, rigidez cervical, sensibilidade a luz e nau-
sea e/ou vomitos.

Enquanto os enterovirus respondem pela maioria dos
casos de 9.1.2 Cefaleia atribuida a meningite ou encefa-
lite virais, uma variedade de outros agentes virais podem
também ser responsaveis: arbovirus, poliovirus, ecovirus,
coxsackievirus, herpes simples, varicela zoster, adenovirus,
caxumba e outros. A reagdo em cadeia da polimerase (PCR)
no liquido cefalorraquidiano (LCR) dé o diagnoéstico especi-
fico na maioria dos casos. Uma PCR positiva no LCR para
o virus herpes simples (HSV) tipo 1 ou 2 ¢ a sorologia para
o DNA dos virus HSV-1 ¢ HSV-2 presumem o diagnostico
de encefalite por herpes simples. Em alguns casos, a PCR no
LCR ¢ positiva para o virus herpes humano (HHV) do tipo
6 ou 7. Tem sido documentado que a sensibilidade da PCR ¢
reduzida em mais da metade quando o teste ¢é realizado uma
semana apos o inicio dos sintomas, causando falsos negati-
vos. Quando a PCR realizada ap6s uma semana é negativa,
o diagnostico pode ser feito com base em uma alterag@o na
relagdo anticorpos LCR/anticorpos sangue.

Assim como com a infec¢do bacteriana intracraniana,
pode ser dificil em uma infecg@o viral distinguir o envol-
vimento puramente das meninges do envolvimento pura-
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mente do encéfalo. Estabelecer e manter essa distingdo é ,
no entanto, importante, porque as duas condigdes diferem no
que concerne ao progndstico, sendo a perspectiva pior com o
envolvimento encefalico. Por essa razdo, critérios separados
sdo dados para 9.1.2.1 Cefaleia atribuida a meningite viral e
9.1.2.2 Cefaleia atribuida a encefalite viral.

Também diferentemente de 9.1.1 Cefaleia atribuida a
meningite ou meningoencefalite bacterianas, uma subforma
pos-infecciosa persistente de 9.1.2 Cefaleia atribuida a
meningite ou encefalite virais ndo possui embasamento em
evidéncias e, por isso, ndo foi contemplada.

9.12.1 Cefaleia atribuida a meningite viral

Critérios diagnosticos:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 9.1.2 Cefaleia
atribuida a meningite ou encefalite virais

B. A neuroimagem mostra exclusivamente o realce das
leptomeninges.

9.12.2 Cefaleia atribuida a encefalite viral

Critérios diagnosticos:
A. Cefaleia preenchendo os critérios para 9.1.2 Cefaleia
atribuida a meningite ou encefalite virais
B. Um dos ou ambos os seguintes:
1. a neuroimagem mostra edema cerebral difuso ou
multifocal!
2. ao menos um dos seguintes:
a) estado mental alterado
b) déficits neuroldgicos focais
c) crises epilépticas.

Nota:
1. Pode também haver realce leptomeningeo associado.

Comentarios: A dor ¢ habitualmente difusa, com o foco nas
areas frontais e/ou retro-orbitais, intensa ou extremamente
intensa, de natureza latejante ou em pressdo.

A 9.1.2.2 Cefaleia atribuida a encefalite viral deve ser
suspeitada sempre que a cefaleia estiver associada a estado
mental alterado (incluindo vigilancia prejudicada), déficits
neurologicos focais e/ou crises epilépticas. Outros déficits
neuroldégicos comumente associados sdo os disturbios da
fala ou da audig8o, visdo dupla, perda da sensibilidade em
algumas partes do corpo, fraqueza muscular, paralisia parcial
dos bragos e pernas, ataxia, alucinagdes, alteragdes da perso-
nalidade e perda da consciéncia e/ou da memoria.

9.1.3 Cefaleia atribuida a infec¢do intracraniana
fingica ou outra infeccdo parasitdria

Descrigdo: Cefaleia de duragdo variavel causada por uma
infec¢do intracraniana, fingica ou por outra infec¢do para-
sitaria. Ela ¢ habitualmente observada em um contexto de
imunossupressdo congénita ou adquirida. Na maioria dos
casos, ela desaparece uma vez que a infecgéo tenha sido erra-
dicada; raramente, torna-se persistente.

Critérios diagnasticos:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C

B. Uma infecgdo intracraniana fingica ou outra infecgdo
parasitaria foi diagnosticada

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em relagdo temporal
com o inicio da infec¢do intracraniana fiingica ou
outra infeccdo parasitaria

2. a cefaleia piorou significativamente em paralelo
com a piora da infec¢do intracraniana intracra-
niana fingica ou outra infecgéo parasitaria

3. a cefaleia melhorou significativamente em para-
lelo com a melhora da infec¢do intracraniana fin-
gica ou outra infecg@o parasitaria

4. a cefaleia desenvolve-se progressivamente! e pos-
sui uma das ou ambas as seguintes caracteristicas:
a) holocraniana
b) localizada na regido nucal e associada a rigi-

dez cervical
D. Niaomelhorexplicada por outro diagndstico daICHD-3.2

Notas:

1. Os sintomas clinicos tendem a evoluir ao longo de sema-
nas, em paralelo com o nivel da imunossupressao.

2. O diagnostico precoce é melhor realizado por TC ou RM.

Comentarios: Deve-se suspeitar de 9.1.3 Cefaleia atribuida a
infecgdo intracraniana fungica ou outra infec¢do parasitd-
ria sempre que a cefaleia em um individuo imunocomprome-
tido esta associada a febre, estado mental progressivamente
alterado (incluindo vigilancia prejudicada) e/ou déficits neu-
rologicos focais multiplos de intensidade progressivamente
maior, ¢ a neuroimagem mostra realce das leptomeninges e/
ou edema cerebral difuso.

Os fungos que podem causar meningite e/ou encefalite
incluem Candida, Aspergillus e Cryptococcus neoformans; €
dentre os parasitas encontra-se o toxoplasma. Além da cultura
do liquido cefalorraquidiano (LCR) e investigagdes de PCR
no LCR, outros testes do LCR e do sangue incluem a detecgéo
direta (detecgdo citologica, visualizagdo microscopica, cultura
e identificagdo de elementos fliingicos nos materiais biologicos
sob observagdo) e indireta (identificagdo de um antigeno ou
outro elemento da capsula) do patdogeno. No caso da aspergi-
lose, o antigeno galactomanana pode ser detectado em fluidos
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biologicos (soro, liquido de lavagem broncoalveolar ou LCR).
Em outras infecgdes fingicas sistémicas, a 1,3-B-D-glucana
sérica pode auxiliar o diagnoéstico. O teste com tinta nanquim
permite a coloragdo da capsula do criptococo.

As infecgdes fungicas e parasitarias das meninges ou do
encéfalo sdo quase exclusivamente observadas nos pacientes
imunodeprimidos ou nos idosos. Mais especificamente, os
seguintes grupos encontram-se em risco:

1) pessoas com neutropenia significativa (<500 neutréfilos/
mm?)

2) pessoas que sofreram enxerto alogénico de células tronco
3) pessoas em terapia esteroidal cronica (prednisona 0,3
mg/kg/dia, ou equivalente, por mais de trés semanas)

4) pessoas com tratamento em andamento ou recente (den-
tro dos tultimos 90 dias) com farmacos imunossupres-
sores (ciclosporina, bloqueadores de TNF, anticorpos
monoclonais, analogos de nucleosideos)

5) pessoas com imunodeficiéncia hereditaria grave.

Uma subforma pos-infecciosa persistente de 9.1.3 Cefa-
leia atribuida a infec¢do intracraniana fungica ou outra
infec¢do parasitaria ocorre, mas nao ¢ bem documentada na
literatura; ela consta somente no Apéndice, como A9.1.3.3
Cefaleia persistente atribuida a infecgdo intracraniana fiin-
gica ou outra infecg¢do parasitaria prévias.

9.13.1 Cefaleia aguda atribuida a infeccdo
intracraniana flngica ou outra infeccdo
parasitaria

Critérios diagnosticos:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 9.1.3 Cefaleia
atribuida a infecg¢do intracraniana fungica ou outra
infecgdo parasitaria e o critério B abaixo

B. A cefaleia tem estado presente por <3 meses.

9.13.2 Cefaleia crénica atribuida a infeccdo
intracraniana flngica ou outra infeccdo
parasitaria

Critérios diagndsticos:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 9.1.3 Cefaleia
atribuida a infecg¢do intracraniana fungica ou outra
parasitdria e o critério B abaixo

B. A cefaleia tem estado presente por >3 meses.

9.1.4 Cefaleia atribuida a infeccdo cerebral localizada
Descrigdo: Cefaleia causada por abscesso cerebral, empiema

subdural, granuloma infeccioso ou outra lesdo infecciosa
localizada, habitualmente associada a febre, déficit(s) neu-
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roldégico(s) focal(is) e/ou estado mental alterado (incluindo
vigilancia prejudicada).

Critérios diagnosticos:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C

B. Uma infecgdo cerebral localizada foi demonstrada por
neuroimagem e/ou analise de espécime

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em relacdo temporal
com o desenvolvimento da infec¢do cerebral ou
levou a sua descoberta

2. a cefaleia piorou significativamente em paralelo
com a deterioragdo da infec¢do cerebral locali-
zada, mostrada por qualquer um dos seguintes:

a) piora de outros sintomas e/ou sinais clinicos
oriundos da infecgdo cerebral localizada

b) evidéncia de aumento (ou de ruptura, no caso
de abscesso cerebral) da infec¢do cerebral
localizada

3. a cefaleia melhorou significativamente em para-
lelo com a melhora da infec¢do cerebral localizada

4. acefaleia possui a0 menos uma das quatro seguin-
tes caracteristicas:

a) aumento gradual da intensidade, ao longo
de varias horas ou dias, para moderada ou
intensa

b) agravada por esfor¢o ou outra manobra de
Valsalva

¢) acompanhada por febre, ndusea e/ou vomito

d) unilateral e ipsilateral a infec¢do cerebral
localizada

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrios: Os abscessos cerebrais sdo habitualmente cau-
sados por bactérias anaerdbias ou, algumas vezes, bactérias
mistas, frequentemente incluindo estreptococos anaerdbios
ou bacteroides. Os estafilococos sdo comuns apds trauma
craniano, neurocirurgia ou endocardite. As enterobactérias
sd0 comuns nas infecgdes cronicas da orelha. Os fungos
(p.ex., Aspergillus) e os protozoarios (p.ex., Toxoplasma
gondii, particularmente nos pacientes infectados com HIV)
podem causar abscessos.

O empiema subdural ¢ frequentemente secundario a sinu-
site ou a otite média. Também pode ser uma complicagdo da
meningite.

Os granulomas cerebrais tém sido associados a cisticer-
cose, sarcoidose, toxoplasmose ¢ aspergilose.

Os mecanismos causando 9.1.4 Cefaleia atribuida a
infecgdo cerebral localizada incluem a compressdo direta,
irritagdo das estruturas meningeas e/ou arteriais, pressdo
intracraniana aumentada ¢ febre. A cefaleia atribuida a
empiema subdural € particularmente associada a febre e a
sintomas e/ou sinais clinicos de irritagdo meningea e de pres-
sdo intracraniana aumentada.
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9.2 Cefaleia atribuida a infeccdo sistémica

Codificada em outro local: A cefaleia atribuida a meningite ou
encefalite acompanhando uma infecgdo sistémica deve ser
codificada de acordo como 9.1 Cefaleia atribuida a infec¢do
intracraniana.

Descrigdo: Cefaleia de durag@o variavel causada por infec¢do
sistémica, habitualmente acompanhada por outros sintomas
e/ou sinais clinicos da infecgdo.

Comentirios: A cefaleia nas infecgdes sistémicas € habitual-
mente um sintoma relativamente pouco notado e que ndo
auxilia o diagnostico. Essas condi¢des sdo na sua maioria
dominadas por febre, mal-estar geral e outros sintomas sisté-
micos. No entanto, algumas infecgdes sistémicas, particular-
mente a gripe (influenza), tém a cefaleia como um sintoma
proeminente, junto com a febre e outros. Quando a infec-
¢do sistémica ¢ acompanhada por meningite ou encefalite,
qualquer cefaleia atribuida a infeccdo deve ser codificada
para esses transtornos, como um subtipo ou subforma de 9.1
Cefaleia atribuida a infec¢do intracraniana.

Nas doengas infecciosas, a cefaleia comumente coexiste
com a febre e pode ser dependente dela; mas a cefaleia tam-
bém pode ocorrer na auséncia da febre. A natureza exata des-
ses mecanismos permanece por ser investigada. Enquanto
isso, a grande variabilidade na sua propensdo de causar
cefaleia indica que as infecgdes sistémicas ndo tém esse
efeito simplesmente através da febre ¢ de elementos pirdge-
nos exogenos ou endogenos. Os mecanismos causadores da
cefaleia incluem efeitos diretos dos proprios microorganis-
mos. Varias células estdo provavelmente envolvidas (micro-
glia ativada e macrofagos monociticos, astrocitos ativados e
células endoteliais ¢ da barreira hematoencefalica), junto a
varios mediadores imunoinflamatérios (citocinas, glutamato,
sistema COX-2/PGE2, sistema NO-iNOS e sistema de espé-
cies reativas de oxigénio).

9.2.1 Cefaleia atribuida a infeccdo bacteriana
sistémica

Descrigdo: Cefaleia causada por e ocorrendo em associa-
¢do a outros sintomas e/ou sinais clinicos de uma infec-
¢do bacteriana sistémica, na auséncia de meningite ou
meningoencefalite.

Critérios diagnosticos:

A. Cefaleia de qualquer duragdo preenchendo o critério C

B. Ambos os seguintes:
1. umainfecgdobacterianasistémica foi diagnosticada
2. nenhuma evidéncia de envolvimento meningitico

ou meningoencefalitico

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos

dois dos seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em relacdo temporal
com o inicio da infec¢do bacteriana sistémica

2. a cefaleia piorou significativamente em paralelo
com a piora da infeccdo bacteriana sist€émica

3. acefaleia melhorou significativamente ou desapa-
receu em paralelo com a melhora ou resolugdo da
infecgdo bacteriana sistémica

4. a cefaleia possui uma das ou ambas as seguintes
caracteristicas:
a) dor difusa
b) intensidade moderada ou forte

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

9.211 Cefaleia aguda atribuida a infeccdo
bacteriana sistémica

Critérios diagnosticos:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 9.2.1 Cefaleia
atribuida a infec¢do bacteriana sistémica e o critério B
abaixo

B. A cefaleia tem estado presente por <3 meses.

9212 Cefaleia crénica atribuida a infeccdo
bacteriana sistémica

Critérios diagnosticos:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 9.2.1 Cefaleia
atribuida a infec¢do bacteriana sistémica ¢ o critério B
abaixo

B. A cefaleia tem estado presente por >3 meses.

9.2.2 Cefaleia atribuida a infec¢do viral sistémica

Descrigdo: Cefaleia causada por e ocorrendo em associagdo
a outros sintomas e/ou sinais clinicos de uma infecg¢do viral
sistémica, na auséncia de meningite ou encefalite.

Critérios diagnosticos:
A. Cefaleia de qualquer duracdo, preenchendo o critério C
B. Ambos os seguintes:
1. uma infecgdo viral sist€émica foi diagnosticada
2. nenhuma evidéncia de envolvimento meningitico
ou encefalitico
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relacdo temporal
com o inicio da infecg¢do viral sistémica
2. a cefaleia piorou significativamente em paralelo
com a piora da infeccdo viral sistémica
3. acefaleia melhorou significativamente ou desapa-
receu em paralelo com a melhora ou resolugdo da
infeccdo viral sistémica
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4. a cefaleia possui uma das ou ambas as seguintes
caracteristicas:
a) dor difusa
b) intensidade moderada ou forte
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

9.22.1 Cefaleia aguda atribuida a infecgdo viral
sistémica

Critérios diagndsticos:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 9.2.2 Cefaleia
atribuida a infecgdo viral sistémica e o critério B abaixo

B. A cefaleia tem estado presente por <3 meses.

9.222 Cefaleia crénica atribuida a infeccdo viral
sistémica

Critérios diagnasticos:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 9.2.2 Cefaleia
atribuida a infecgdo viral sistémica e o critério C abaixo

B. A infecgdo viral sistémica permanece ativa ou desapa-
receu dentro dos ultimos trés meses

C. A cefaleia tem estado presente por >3 meses.

9.2.3 Cefaleia atribuida a outra infeccdo sistémica

Descrigdo: Cefaleia causada por e ocorrendo em associacdo a
outros sintomas e/ou sinais clinicos de uma infecg@o fingica
sistémica ou infesta¢do por protozoarios ou outros parasitas,
na auséncia de meningite ou meningoencefalite.

Critérios diagnosticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Ambos os seguintes:
1. uma infec¢do fingica sistémica ou infestagdo por
protozoarios ou outros parasitas foi diagnosticada
2. nenhuma evidéncia de envolvimento meningitico
ou meningoencefalitico
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relacdo temporal
com o inicio da infec¢do ou infestagdo sistémica
2. a cefaleia piorou significativamente em paralelo
com a piora da infec¢do ou infestagdo sistémica
3. acefaleia melhorou significativamente em paralelo
com a melhora da infecg@o ou infestagao sistémica
4. a cefaleia possui uma das ou ambas as seguintes
caracteristicas:
a) dor difusa
b) intensidade moderada ou forte
D. Nao melhor explicada por outro diagnostico da ICHD-3.
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Comentarios: Esse ¢ um grupo heterogéneo ¢ mal definido
de infecgdes sist€émicas, mais frequentemente observadas
em paciente imunossuprimidos ou em areas geograficas
especificas.

Os fungos mais comumente envolvidos sdo os fungos
patogénicos (Cryptococcus neoformans, Histoplasma cap-
sulatum e Coccidioides immitis) e os fungos oportunistas
(espécies de Candida, espécies de Aspergillus e outros).
Dentre os protozoarios, as infestagdes por Pneumocystis
carinii € Toxoplasma gondii podem estar associadas a cefa-
leia. Cefaleia também tem sido relatada em associa¢do ao
nematodeo Strongyloides stercoralis.

9231 Cefaleia aguda atribuida a outra infeccdo
sistémica

Critérios diagnosticos:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 9.2.3 Cefaleia
atribuida a outra infec¢do sistémica ¢ o critério B
abaixo

B. A cefaleia tem estado presente por <3 meses.

9.23.2 Cefaleia crénica atribuida a outra infeccdo
sistémica

Critérios diagnosticos:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 9.2.3 Cefaleia
atribuida a outra infec¢do sistémica ¢ o critério B
abaixo

B. A cefaleia tem estado presente por >3 meses.

Bibliografia

9.1 Cefaleia atribuida a infeccéo intracraniana

Marchioni E, Tavazzi E, Bono G, et al. Headache attributed to
infection: observations on the IHS classification (ICHD-II).
Cephalalgia 2006; 26: 1427—-1433.

Solomon T, Michael BD, Smoth PE, et al. Management of sus-
pected viral encephalitis in adults — Association of British Neu-
rologists and British Infection Association National Guidelines.
J Infect 2012; 64: 347-373.

9.1.1 Cefaleia atribuida a meningite ou
meningoencefalite bacterianas

Bohr V, Hansen B, Kjersen H, et al. Sequelae from bacterial men-
ingitis and their relation to the clinical condition during acute
illness, based on 667 questionnaire returns. Part II of a three
part series. J Infect 1983; 7: 102—-110.

Brooks RG, Licitra CM and Peacock MG. Encephalitis caused by
Coxiella burnetii. Ann Neurol 1986; 20: 91-93.



TRADUCAO DA SOCIEDADE BRASILEIRA DE CEFALEIA

Drexler ED. Severe headaches. When to worry, what to do. Post-
grad Med 1990; 87: 164-170, 173-180.

Francke E. The many causes of meningitis. Postgrad Med 1987, 82:
175-178, 181-183, 187-188.

Gedde-Dahl TW, Lettenstrom GS and Bovre K. Coverage for
meningococcal disease in the Norwegian morbidity and mor-
tality statistics. NIPH Ann 1980; 3: 31-35.

Helbok R, Broessner G, Pfausler B, et al. Chronic meningitis. J
Neurol 2009; 256: 168-175.

Jones HR and Siekert RG. Neurological manifestation of infective
endocarditis. Brain 1989; 112: 1295-1315.

Pachner AR and Steere AC. Neurological findings of Lyme disease.
Yale Biol Med 1984; 57: 481-483.

Pachner AR and Steere AC. The triad of neurologic manifestations
of Lyme disease: meningitis, cranial neuritis, and radiculoneu-
ritis. Neurology 1985; 35: 47-53.

Tonjum T, Nilsson F, Bruun JH, et al. The early phase of meningo-
coccal disease. NIPH Ann 1983; 6: 175-181.

Van de Beek D, de Gans J, Spanjaard L, et al. Clinical features and
prognostic factors in adults with bacterial meningitis. N Engl J
Med 2004; 351: 1849-1859.

Zhang SR, Zhang YS and Zhao XD. [Tuberculous meningitis with
hydrocephalus: a clinical and CT study]. Zhonghua Nei Ke Za
Zhi 1989; 28: 202204, 205.

9.1.2 Cefaleia atribuida a meningite ou encefalite virais

Ambrose HE, Granerod J, Clewley JP, et al.; UK Aectiology of
Encephalitis Study Group. Diagnostic strategy used to establish
etiologies of encephalitis in a prospective cohort of patients in
England. J Clin Microbiol 2011; 49: 3576-3583.

Davis LE and McLaren LC. Relapsing herpes simplex encephalitis
following antiviral therapy. Ann Neurol 1983; 13: 192—-195.
Denes E, Labach C, Durox H, et al. Intrathecal synthesis of specific
antibodies as a marker of herpes simplex encephalitis in patients

with negative PCR. Swiss Med Wkly 2010; 140: w13107.

Desmond RA, Accortt NA, Talley L, et al. Enteroviral meningitis:
natural history and outcome of pleconaril therapy. Antimicrob
Agents Chemother 2006; 50: 2409-2414.

Domachowske JB, Cunningham CK, Cummings DL, et al. Acute
manifestations and neurologic sequelae of Epstein-Barr virus
encephalitis in children. Pediatr Infect Dis J 1996; 15: 871-875.

Domingues RB, Kuster GW, Onuki de Castro FL, et al. Headache
features in patients with dengue virus infection. Cephalalgia
2006; 26: 879-882.

Farazmand P, Woolley PD and Kinghorn GR. Mollaret’s meningi-
tis and herpes simplex virus type 2 infections. Int J STD AIDS
2011; 22: 306-307.

Kennedy PG. Retrospective analsys of 46 cases of simplex enceph-
alitis seen in Glasgow between 1962 and 1985. Open J Met
1988; 86: 533-540.

Kennedy PG, Adams IH, Graham DI, et al. A clinicopathological
study of herpes simplex encephalitis. Neuropathol Appl Neuro-
biol 1998; 14: 395-415.

Mutton K and Guiver M. Laboratory techniques for human viral
encephalitis diagnosis. Infect Disord Drug Targets 2011; 11:
206-234.

Poneprasert B. Japanese encephalitis in children in northern Thai-
land. Southeast Asian J Trop Med Public Health 1989; 20:
599-603.

Poulikakos PJ, Sergi EE, Margaritis AS, et al. A case of recurrent
benign lymphocytic (Mollaret’s) meningitis and review of the
literature. J Infect Public Health 2010; 3: 192—-195.

Saged JI, Weinstein Mo and Miller DC. Chronic encephalitis pos-
sibly due to herpes simplex virus: two cases. Neurology 1985;
35:1470-1472.

Sauerbrei A and Wutzler P. Laboratory diagnosis of central nervous
system infections caused by herpesviruses. J Clin Virol 2002;
25(Suppl 1): S45-S51.

Singer JI, Maur PR, Riley JP, et al. Management of central nervous
system infections during an epidemic of enteroviral aseptic
meningitis. J Pediatr 1980; 96: 559-563.

Takeuchi S, Takasato Y, Masaoka H, et al. Hemorrhagic encephali-
tis associated with Epstein-Barr virus infection. J Clin Neurosci
2010; 17: 153-154.

9.1.3 Cefaleia atribuida a infec¢do intracraniana fiingica ou

outra infecgdo parasitdria

Cochius JI, Burns RJ and Willoughby JO. CNS cryptococcosis:
unusual aspects. Clin Exp Neurol 1989; 26: 183—191.

Contini C. Clinical and diagnostic management of toxoplasmosis
in the immunocompromised patient. Parassitologia 2008; 50:
45-50.

Drake KW and Adam RD. Coccidioidal meningitis and brain
abscesses: analysis of 71 cases at a referral center. Neurology
2009; 73: 1780-1786.

Onishi A, Sugiyama D, Kogata Y, et al. Diagnostic accuracy of
serum 1,3-b-D-glucan for pneumocystis jiroveci pneumonia,
invasive candidiasis, and invasive aspergillosis: systematic
review and meta-analysis. J Clin Microbiol 2012; 50: 7—-15.

Patil SA, Katyayani S and Arvind N. Significance of antibody
detection in the diagnosis of cryptococcal meningitis. J Immu-
noassay Immunochem 2012; 33: 140—148.

Prandota J. Recurrent headache as the main symptom of acquired
cerebral toxoplasmosis in nonhuman immunodeficiency
virus-infected subjects with no lymphadenopathy: the parasite
may be responsible for the neurogenic inflammation postulated
as a cause of different types of headaches. Am J Ther 2007; 14:
63-105.

Singh RR, Chaudhary SK, Bhatta NK, et al. Clinical and etiological
profile of acute febrile encephalopathy in eastern Nepal. Indian

J Pediatr 2009; 76: 1109-1111.

9.1.4 Cefaleia atribuida a infeccdo cerebral localizada

Chalstrey S, Pfleiderer AG and Moffat DA. Persisting incidence
and mortality of sinogenic cerebral abscess: a continuing reflec-
tion of late clinical diagnosis. J R Soc Med 1991; 84: 193—195.

Chun CH, Johnson JD, Hofstetter M, et al. Brain abscess: a study of
45 consecutive cases. Medicine 1986; 65: 415—431.

131



CLASSIFICACAO INTERNACIONAL DAS CEFALEIAS - 32 EDICAO

French H, Schaefer N, Keijzers G, et al. Intracranial subdural
empyema: a 10-year case series. Ochsner J 2014; 14: 188—194.

Harris LF, Maccubbin DA, Triplett JN, et al. Brain abscess: recent
experience at a community hospital. South Med J 1985; 78:
704-707.

Hodges J, Anslow P and Gillet G. Subdural empyema: continu-
ing diagnostic problems in the CT scan era. QJM 1986; 59:
387-393.

Kulay A, Ozatik N and Topucu I. Otogenic intracranial abscesses.
Acta Neurochir (Wien) 1990; 107: 140—146.

Leotta N, Chaseling R, Duncan G, et al. Intracranial suppuration. J
Paediatr Child Health 2005; 41: 508-512.

Mclntyre PB, Lavercombe PS, Kemp RJ, et al. Subdural and epi-
dural empyema: diagnostic and therapeutic problems. Med J
Aust 1991; 154: 653-657.

Sellik JA. Epidural abscess and subdural empyema. J Am Osteo-
path Assoc 1989; 89: 806-810.

Seven H, Coskun BU, Calis AB, et al. Intracranial abscesses asso-
ciated with chronic suppurative otitis media. Eur Arch Otorhi-
nolaryngol 2005; 262: 847-851.

Yen PT, Chan ST and Huang TS. Brain abscess: with special ref-
erence to otolaryngologic sources of infection. Otolaryngol
Head Neck Surg 1995; 113: 15-22.

132

Yildirmak T, Gedik H, Sim,sek F, et al. Communityacquired intra-
cranial suppurative infections: a 15-year report. Surg Neurol Int
2014; 5: 142.

9.2 Cefaleia atribuida a infeccdo sistémica

Arredondo M, Hackett J, de Bethencourt FR, et al. Prevalence of
XMRYV infection in different risk populations in Spain. 4IDS
Res Hum Retroviruses 2012; 28: 1089—1094.

Capelli E, Zola R, Lorusso L, et al. Chronic fatigue syndrome/
myalgic encephalomyelitis: an update. Int J Immunopathol
Pharmacol 2010; 23: 981-989.

De Marinis M and Welch KM. Headache associated with non-ce-
phalic infections: classification and mechanisms. Cephalalgia
1992; 12: 197-201.

Hou CC, Lin H, Chang CP, et al. Oxidative stress and pyrogenic
fever pathogenesis. Eur J Pharmacol 2011; 667: 6-12.

Leligdowicz A, Fischer WA 2nd, Uyeki TM, et al. Ebola virus dis-
ease and critical illness. Crit Care 2016; 20: 217.

Saiz JC, Vazquez-Calvo A , Blazquez AB, et al. Zika virus: the
latest newcomer. Front Microbiol 2016; 7: 496.



TRADUCAO DA SOCIEDADE BRASILEIRA DE CEFALEIA

10. Cefaleia atribuida a transtorno
da homeostase

10.1 Cefaleia atribuida a hipoxia e/ou hipercapnia
10.1.1 Cefaleia da altitude elevada
10.1.2 Cefaleia atribuida a viagem de avido
10.1.3 Cefaleia do mergulho
10.1.4 Cefaleia da apneia do sono
10.2 Cefaleia da dialise
10.3 Cefaleia atribuida a hipertenséo arterial
10.3.1 Cefaleia atribuida a feocromocitoma
10.3.2 Cefaleia atribuida a crise hipertensiva sem encefalopatia
hipertensiva
10.3.3 Cefaleia atribuida a encefalopatia hipertensiva
10.3.4 Cefaleia atribuida a pré-eclampsia ou eclampsia
10.3.5 Cefaleia atribuida a disreflexia autondmica
10.4 Cefaleia atribuida ao hipotireoidismo
10.5 Cefaleia atribuida ao jejum
10.6 Cefalalgia cardiaca
10.7 Cefaleia atribuida a outro transtorno da homeostase

Codificada em outro local

7.1.2 Cefaleia atribuida a hipertensdo intracraniana secun-
daria a causas metabolicas, toxicas ou hormonais.

Comentdrio geral

Primaria, secundaria ou ambas? As regras gerais para atribui-
¢do a outro transtorno aplicam-se a 10. Cefaleia atribuida a
transtorno da homeostase.

1. Quando uma cefaleia nova ocorre pela primeira vez em
estreita relagdo temporal com um transtorno da homeos-
tase, ela é codificada como uma cefaleia secundéaria
atribuida aquele transtorno. Isso permanece verdadeiro
quando a nova cefaleia possui as caracteristicas de qual-
quer uma das cefaleias primarias classificadas na Parte
Um da ICHD-3.

2. Quando uma cefaleia pré-existente, com as caracte-
risticas de uma cefaleia primaria torna-se crénica ou
piora significativamente (significando habitualmente
um aumento de duas vezes ou mais na sua frequéncia
e/ou gravidade) em estreita relagdo temporal com um
transtorno da homeostase, tanto o diagndstico inicial de
cefaleia como o diagnéstico de 10. Cefaleia atribuida a
transtorno da homeostase (ou um dos seus tipos ou sub-
tipos) devem ser dados, contanto que haja evidéncia de
boa qualidade de que o transtorno pode causar cefaleia.

Introducdo

Os mecanismos por tras da causalidade dos diferentes tipos
de 10. Cefaleia atribuida a transtorno da homeostase sdo
variados. Contudo, é possivel estabelecer critérios diagnos-
ticos gerais, aplicaveis na maioria dos casos, como segue:

A. Cefaleia preenchendo o critério C
B. Um transtorno da homeostase reconhecidamente capaz
de causar cefaleia foi diagnosticado
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relacdo temporal
com o inicio do transtorno da homeostase
2. um dos ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou significativamente em para-
lelo com a piora do transtorno da homeostase
b) a cefaleia melhorou significativamente apos a
resolu¢do do transtorno da homeostase
3. a cefaleia possui caracteristicas tipicas para o
transtorno da homeostase
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

10.1 Cefaleia atribuida a hipéxia
e/ou hipercapnia

Descrigdo: Cefaleia causada pela hipoxia e/ou hipercapnia
e ocorrendo em condi¢des de exposi¢do a uma delas ou a
ambas.

Critérios diagnosticos:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C

B. Exposigdo a condigdes de hipoxia e/ou hipercapnia

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por um dos ou
ambos os seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relagdo temporal

com a exposigdo

2. um dos ou ambos os seguintes:

a) a cefaleia piorou significativamente em para-
lelo com a exposi¢do crescente a hipoxia e/ou
hipercapnia

b) a cefaleia melhorou significativamente em
paralelo com a melhora na hipoxia e/ou
hipercapnia

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

10.1.1 Cefaleia da altitude elevada

Descrigdo: Cefaleia, habitualmente bilateral e agravada pelo
esfor¢o, causada por ascensdo acima de 2500 metros. Ela
desaparece espontaneamente dentro de 24 horas apos a
descida.
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Critérios diagnasticos:
A. Cefaleia preenchendo o critério C
B. Ocorreu subida a altitude acima de 2500 metros
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relacdo temporal
com a ascensao
2. um dos ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou significativamente em para-
lelo com a ascensdo continua
b) a cefaleia desapareceu dentro de 24 horas
apos a descida abaixo dos 2500 metros
3. a cefaleia tem ao menos duas das trés seguintes
caracteristicas:
a) localizagdo bilateral
b) intensidade fraca ou moderada
c¢) agravada por esfor¢o, movimento, prensa
abdominal, tosse e/ou curvar-se
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentarios: A 10.1.1 Cefaleia da altitude elevada é uma
complicacdo frequente da ascensdo a altitude, ocorrendo em
mais de 30% dos montanhistas. Os fatores de risco incluem
um histoérico de 1. Migrdnea, baixa saturagdo de oxigénio
arterial, alto grau percebido de esforco, restricdes no fluxo
venoso ¢ baixa ingestdo de fluidos (<2 litros em 24 horas).

A maioria dos casos de 10.1.1 Cefaleia da altitude ele-
vada responde a analgésicos simples, como o paracetamol
(acetaminofeno) ou ibuprofeno. No entanto, o mal agudo da
montanha consiste de cefaleia a0 menos moderada combi-
nada com um ou mais dos seguintes sintomas: nausea, ano-
rexia, fadiga, fotofobia, tontura e distirbios do sono. A ace-
tazolamida (125 mg, duas ou trés vezes ao dia) e esteroides
podem reduzir a suscetibilidade ao mal agudo da montanha.
Outras estratégias preventivas incluem dois dias de aclima-
tagdo antes do engajamento em esfor¢os extenuantes em alti-
tudes elevadas, ingestdo liberal de fluidos e evitar o alcool.

Morar em altitudes acima de 1000 metros aumenta nao
somente a prevaléncia, mas também a gravidade dos sinto-
mas de 1. Migrdnea. Os mecanismos sdo desconhecidos e
provavelmente ndo relacionados aqueles de 10.1.1 Cefaleia
da altitude elevada.

10.1.2 Cefaleia atribuida a viagem de avido

Descrigdo: Cefaleia, frequentemente forte, habitualmente uni-
lateral e periocular e sem sintomas autondmicos, ocorrendo
durante e causada por viagem de avido. Ela desaparece apos
0 pouso.

Critérios diagnasticos:

A. Ao menos dois episddios de cefaleia preenchendo o
critério C

B. O paciente esta viajando de avido
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C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:
1. acefaleiadesenvolveu-se durante uma voo de avido
2. um dos ou ambos os seguintes:

a) a cefaleia piorou em relagdo temporal com a
subida do avido apés a decolagem e/ou a des-
cida antes do pouso

b) a cefaleia melhorou espontanecamente dentro
de 30 minutos apos a subida ou a descida do
avido estarem concluidas

3. a cefaleia é forte, com ao menos duas das trés
seguintes caracteristicas:

a) localizagdo unilateral'

b) localizagdo orbitofrontal?

¢) qualidade em golpe ou facada’

D. Niaomelhorexplicada por outro diagndstico daICHD-3.*

Notas:

1. A mudanca de lado entre diferentes voos ocorre em cerca
de 10% dos casos.

2. O alastramento parietal pode ocorrer.

3. Pulsacdo (latejamento) também pode ser observada.

4. A sinusopatia, em particular, deve ser excluida.

Comentarios: Um levantamento escandinavo recente indi-
cou que até 8,3% dos viajantes aéreos experimentam 10.1.2
Cefaleia atribuida a viagem de avido. Ela ocorre durante o
pouso em mais de 90% dos casos.

Os sintomas acompanhantes sdo relatados em até 30%
dos casos. Os mais frequentes sdo inquietagdo e lacrimeja-
mento unilateral; outros sintomas parassimpaticos localiza-
dos, nausea ou foto/fonofobia, tém sido descritos em menos
de 5% dos casos.

Uma propor¢ao de individuos experimentando a 10.1.2
Cefaleia atribuida a viagem de avido relatam uma cefaleia
semelhante durante mergulho livre (com snorkel) e/ou des-
cida rapida de montanha, sugerindo que essas cefaleias sdo
devidas ao desequilibrio entre as pressdes intra sinusal e
externa do ar.

10.1.3 Cefaleia do mergulho

Codificadas em outros locais: 1. Migrdnea, 2. Cefaleia do tipo
tensdo, 4.2 Cefaleia primaria do exercicio, 4.5 Cefaleia
por estimulo frio, 4.6.1 Cefaleia por compressdo externa ¢
11.2.1 Cefaleia cervicogénica podem ocorrer durante um
mergulho. Nesses casos, o mergulho deve ser considerado
mais um fator precipitante do que a causa, e, de acordo com
isso, a cefaleia deve ser codificada para esses transtornos.

E sabido que o mergulho é uma causa de dissecgdo das
artérias carotida ou vertebrais cervicais. A cefaleia que ocorre
como resultado deve ser codificada como 6.5.1.1 Cefaleia ou
dor facial ou cervical aguda atribuida a dissecg¢do da artéria
cardtida cervical ou da artéria vertebral.
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Descrigdo: Cefaleia causada por mergulho a uma profundi-
dade maior que 10 metros, ocorrendo durante o mergulho
mas frequentemente intensificada na volta a superficie, na
auséncia de doenga da descompressio. E habitualmente
acompanhada por sintomas de intoxicagdo por didxido de
carbono (CQO,). Ela desaparece rapidamente com oxigénio
ou espontaneamente, se esse ndao ¢ dado, dentro de trés dias
apos o fim do mergulho.

Critérios diagnosticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Ambos os seguintes:
1. opaciente esta mergulhando a uma profundidade >
10 metros
2. n@o ha evidéncia da doen¢a da descompressdo
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
um dos seguintes:
1. acefaleia desenvolveu-se durante o mergulho
2. um dos ou ambos os seguintes:
a) acefaleia piorou com a continuagéo do
mergulho
b) qualquer um dos seguintes:

i.  acefaleia desapareceu espontancamente
dentro de trés dias apos a conclusdo do
mergulho

ii. a cefaleia remitiu dentro de 1 hora apds
o tratamento com oxigénio a 100%

3. ao menos um dos seguintes sintomas de intoxica-

¢do por CO;:
a) confusdo mental
b) tontura

¢) incoordenagdo motora
d) dispneia
e) rubor facial
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentario: Ha evidéncias de que a hipercapnia, na auséncia
de hipoxia, esta associada a cefaleia. A hipercapnia (pressdo
arterial de CO, >50 mmHg) ¢ sabidamente capaz de causar
o relaxamento do musculo liso cerebrovascular, levando a
vasodilatagdo intracraniana ¢ ao aumento da pressdo intra-
craniana. O melhor exemplo clinico de cefaleia atribuida a
hipercapnia ¢ a 10.1.3 Cefaleia do mergulho. O didoxido de
carbono (CO,) pode acumular-se em um mergulhador que
intencionalmente prende a sua respiragdo intermitentemente
(“skip breathing’’), em uma tentativa erronea de economi-
zar o ar, ou realiza respiracdes superficiais para minimizar
as variagdes de flutuag@o nas passagens estreitas de um nau-
fragio ou de uma caverna. Os mergulhadores também podem
hipoventilar inadvertidamente quando uma roupa de mergu-
lho ou um colete flutuador muito justos restringe a expansao
da parede toracica, ou quando a ventila¢do é inadequada em
resposta ao esforco fisico. O exercicio extenuante eleva a
taxa de produ¢do de CO, em mais de 10 vezes, resultando em
uma elevagdo transitoria da pCO; para >60 mmHg.

A 10.1.3 Cefaleia do mergulho habitualmente intensifi-
ca-se durante a fase de descompressdo do mergulho ou na
volta a superficie.

10.1.4 Cefaleia da apneia do sono

Descrigdo: Cefaleia matinal, habitualmente bilateral ¢ com
duragdo de menos de quatro horas, causada por apneia do
sono. O transtorno desaparece com o tratamento bem suce-
dido da apneia do sono.

Critérios diagnasticos:
A. Cefaleia presente no despertar apds o sono e preen-
chendo o critério C
B. Apneia do sono, com indice de apneia-hipopneia >5, foi
diagnosticada'
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relacdo temporal
com o inicio da apneia do sono
2. um dos ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou em paralelo com a piora da
apneia do sono
b) a cefaleia melhorou significativamente
ou entrou em remissdo em paralelo com a
melhora ou resolucdo da apneia do sono
3. acefaleia possui a0 menos uma das trés seguintes
caracteristicas:
a) repete-se em >15 dias por més
b) todos os seguintes:
i.  localizagdo bilateral
ii. qualidade em pressdo
iii. ndo acompanhada por nausea, fotofobia
ou fonofobia
¢) desaparece dentro de 4 horas
D. Niaomelhorexplicada por outro diagndstico daICHD-3.2

Notas:

1. O indice de apneia-hipopneia ¢ calculado dividindo o
nimero de eventos apneicos pelo nimero de horas de
sono (5-15/hora = leve; 15-30/hora = moderado; >30/
hora = grave).

2. Um diagnéstico definitivo requer uma polissonografia de
noite inteira.

Comentarios: A 10.1.4 Cefaleia da apneia do sono parece ser
menos frequente e de duragdo mais longa do que se acredi-
tava previamente. Embora a cefaleia matinal seja significati-
vamente mais comum em pacientes com apneia do sono do
que na populacdo em geral, a cefaleia presente ao despertar
¢ um sintoma inespecifico que ocorre em uma variedade de
cefaleias primarias e secundarias, em outras doengas respira-
torias relacionadas ao sono que ndo a apneia do sono (p.ex.
sindrome de Pickwick, doenga pulmonar obstrutiva cronica)
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¢ em outros transtornos primarios do sono, como a sindrome
dos movimentos periddicos das pernas durante o sono.

Nao esta claro o quanto o mecanismo de 10.1.4 Cefaleia
da apneia do sono esta relacionada a hipoxia, hipercapnia ou
alteracdo do sono.

10.2 Cefaleia da didlise

Descrigdo: Cefaleia sem caracteristicas especificas, ocorrendo
durante e causada pela hemodialise. Ela desaparece espon-
taneamente dentro de 72 horas apds o término da sessdo de
hemodialise.

Critérios diagndsticos:
A. Ao menos trés episddios de cefaleia aguda preenchendo
o critério C
B. O paciente esta em hemodialise
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:
1. cada cefaleia desenvolveu-se durante uma sessao
de hemodialise
2. um dos ou ambos os seguintes:
a) cadacefaleiapiorou durante a sessdo de dialise
b) cada cefaleia desapareceu dentro de 72 horas
apos o término da sessdo de didlise
3. osepisodios de cefaleia cessam por completo apds
o transplante renal bem sucedido e o encerramento
da hemodialise
D. Niaomelhorexplicada por outro diagndstico da ICHD-3.!

Nota: A cafeina ¢ rapidamente removida pela dialise: a 8.3.1
Cefaleia por supressdo de cafeina deve ser considerada em
pacientes que consomem grandes quantidades de cafeina.

Comentarios: A 10.2 Cefaleia da didlise ocorre comumente
em associacdo com hipotensdo e com a sindrome do desequi-
librio dialitico. Essa sindrome pode comegar como cefaleia
e entdo progredir para obnubilagdo e, finalmente, coma, com
ou sem convulsdes. Ela ¢ relativamente rara e pode ser pre-
venida pela modificagdo dos pardmetros dialiticos.

Variagdes nos niveis de ureia, sédio ¢ magnésio ¢ na
pressdo arterial e peso corporal podem ser fatores de risco
para o desenvolvimento de 10.2 Cefaleia da didlise.

10.3 Cefaleia atribuida a
hipertensdo arterial

Descrigdo: Cefaleia, frequentemente bilateral e pulsatil, cau-
sada pela hipertensdo arterial, habitualmente durante uma
elevagdo aguda da pressdo sistdlica (para >180 mmHg) e/ou
diastdlica (para >120 mmHg). Ela desaparece ap6s a norma-
lizagdo da pressdo arterial.
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Critérios diagnosticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Hipertensdo, com pressdo sistolica >180 mmHg e/ou
pressdo diastolica >120 mmHg, foi demonstrada
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por um dos ou
ambos os seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relagdo temporal
com o inicio da hipertensdo
2. um dos ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou significativamente em para-
lelo com a piora da hipertensdo
b) a cefaleia melhorou significativamente em
paralelo com a melhora da hipertensio
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentadrios: A hipertensdo arterial cronica leve (140-159/90-
99 mmHg) ou moderada (160-179/100-109 mmHg) ndo
parece causar cefaleia. O quanto a hipertensdo arterial
moderada predispoe a cefaleia permanece controverso, mas
ha alguma evidéncia de que ela o faz.

A monitorizagdo ambulatorial da pressdo arterial em
pacientes com hipertensdo leve e moderada ndo demonstrou
qualquer relagdo convincente entre as flutua¢des da pressdo
arterial ao longo de um periodo de 24 horas ¢ a presenga ou
auséncia de cefaleia.

10.3.1 Cefaleia atribuida a feocromocitoma

Codificada em outro local: Quando encefalopatia hipertensiva
esta presente, a cefaleia ¢ codificada como 10.3.3 Cefaleia
atribuida a encefalopatia hipertensiva. Quando o diagnés-
tico de feocromocitoma ainda néo foi feito, e a encefalopatia
hipertensiva ndo esta presente, os pacientes podem preen-
cher os critérios diagnosticos para 10.3.2 Cefaleia atribuida
a crise hipertensiva sem encefalopatia hipertensiva.

Descrigdo: Crises de cefaleia, habitualmente forte e de curta
duragdo (menos de uma hora) e acompanhada por sudo-
rese, palpitacdes, palidez e/ou ansiedade, causadas por
feocromocitoma.

Critérios diagnosticos:
A. Episodios de cefaleia de curta duragéo, isolados e recor-

rentes, preenchendo o critério C

B. Feocromocitoma foi demonstrado
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:

1. os episddios de cefaleia comegaram em relagdo
temporal com o desenvolvimento do feocromoci-
toma ou levaram a sua descoberta

2. um dos ou ambos os seguintes:

a) os episodios individuais de cefaleia desenvol-
vem-se em relacdo temporal com elevagdes
abruptas da pressdo arterial
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b) os episddios individuais de cefaleia desapare-
cem em relagdo temporal com a normalizagdo
da pressdo arterial

3. a cefaleia é acompanhada por ao menos um dos
seguintes:

a) sudorese

b) palpitagdes

¢) ansiedade

d) palidez

4. os episddios de cefaleia desaparecem inteiramente
apos a remogao do feocromocitoma
D. Niaomelhorexplicada poroutro diagndstico daICHD-3.!

Nota:

1. O diagnostico de feocromocitoma ¢ estabelecido pela
demonstragdo da excrecdo aumentada de catecolaminas
ou dos seus metabolitos e pode habitualmente ser con-
firmado pela analise de uma tnica amostra de urina de
24 horas coletada quando o paciente esta hipertenso ou
sintomatico.

Comentarios: A 10.3.1 Cefaleia atribuida a feocromocitoma
ocorre como uma cefaleia paroxistica, em 51-80% dos
pacientes com feocromocitoma.

A 10.3.1 Cefaleia atribuida a feocromocitoma é frequen-
temente de intensidade forte, frontal ou occipital e habitual-
mente descrita como de qualidade tanto pulsatil como cons-
tante. Uma caracteristica importante ¢ a sua curta duragdo:
menos de 15 minutos em 50% dos pacientes ¢ menos de
uma hora em 70% deles. Caracteristicas associadas incluem
apreensdo e/ou ansiedade, frequentemente com uma sensa-
¢do de morte iminente, tremor, distirbios visuais, dor abdo-
minal ou toracica, nausea, vomitos e, ocasionalmente, pares-
tesia. A face pode empalidecer ou ruborizar durante a crise.

10.3.2 Cefaleia atribuida a crise hipertensiva
sem encefalopatia hipertensiva

Codificada em outro local: 10.3.1
feocromocitoma.

Cefaleia atribuida a

Descrigdo: Cefaleia, habitualmente bilateral e pulsatil, cau-
sada por uma elevagdo paroxistica de hipertensdo arterial
(sistolica >180 mmHg e/ou diastdlica >120 mmHg). Ela
desaparece apds a normalizagdo da pressdo arterial.

Critérios diagnosticos:

A. Cefaleia preenchendo o critério C

B. Ambos os seguintes:
1.  Uma crise hipertensiva' esta ocorrendo
2. n@o ha caracteristicas clinicas ou outra evidéncia

de encefalopatia hipertensiva

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos

dois dos seguintes:

1. acefaleia desenvolveu-se durante a crise
hipertensiva
2. um dos ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou significativamente em para-
lelo com a hipertensdo crescente
b) a cefaleia melhorou significativamente ou
desapareceu em paralelo com a melhora ou a
resolucdo da crise hipertensiva
3. acefaleia possui a0 menos uma das trés seguintes
caracteristicas:
a) localizag@o bilateral
b) qualidade pulsatil
¢) precipitada por atividade fisica
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:

1. Uma crise hipertensiva ¢ definida como uma eleva-
¢do paroxistica na pressdo arterial sistolica (para >180
mmHg) e/ou diastélica (para >120 mmHg).

Comentario: A hipertensdo paroxistica pode ocorrer em
associagdo com a faléncia dos reflexos dos barorrecepto-
res (apos endarterectomia carotidea ou subsequentemente a
irradiag@o cervical) ou em pacientes com tumores de células
enterocromafins.

10.3.3 Cefaleia atribuida a encefalopatia
hipertensiva

Descrigdo: Cefaleia, habitualmente bilateral e pulsatil, causada
pela elevagdo persistente da pressdo arterial para 180/120
mmHg ou mais e acompanhada por sintomas de encefalopa-
tia tais como confusdo, letargia, distirbios visuais ou convul-
soes. Ela melhora ap6s a normalizagdo da pressdo arterial.

Critérios diagnasticos:
A. Cefaleia preenchendo o critério C
B. Encefalopatia hipertensiva foi diagnosticada
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relagdo temporal
com o inicio da encefalopatia hipertensiva
2. um dos ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou significativamente em para-
lelo com a piora da encefalopatia hipertensiva
b) a cefaleia melhorou significativamente ou
desapareceu em paralelo com a melhora ou
resolucdo da encefalopatia hipertensiva
3. acefaleia possui ao menos duas das trés seguintes
caracteristicas:
a) dor difusa
b) qualidade pulsatil
¢) agravada pela atividade fisica
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.
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Comentarios: A encefalopatia hipertensiva apresenta-se com
uma elevagdo persistente da pressdo arterial para >180/120
mmHg e ao menos dois dos seguintes: confusdo, rebaixa-
mento da consciéncia, disturbios visuais - incluindo cegueira
- ¢ convulsdes. Considera-se que ocorre quando a vasocons-
tricdo cerebrovascular compensatoria ndo consegue mais
prevenir a hiperperfusdo cerebral a medida que a pressdo
arterial sobe. Conforme a autorregulagdo cerebral normal
do fluxo sanguineo ¢ suplantada, aumenta a permeabili-
dade endotelial e o edema cerebral ocorre. Na RM, isto é
frequentemente mais proeminente na substancia branca
parietooccipital.

Embora a encefalopatia hipertensiva em pacientes com
hipertensdo arterial cronica seja habitualmente acompa-
nhada por uma pressdo arterial diastolica de >120 mmHg e
por retinopatia hipertensiva grau Il ou IV (classificacdo de
Keith-Wagener-Barker), individuos previamente normoten-
sos podem desenvolver sinais de encefalopatia com pressdes
arteriais tdo baixas quanto 160/100 mmHg. A retinopatia
hipertensiva pode ndo estar presente no momento da apre-
sentagdo clinica.

Qualquer causa de hipertensdo pode levar a encefalopa-
tia hipertensiva. A cefaleia atribuida a encefalopatia hiper-
tensiva deve ser codificada como 10.3.3 Cefaleia atribuida
a encefalopatia hipertensiva, independentemente da causa
subjacente.

10.3.4 Cefaleia atribuida a pré-eclampsia
ou ecldmpsia

Descrigdo: Cefaleia, habitualmente bilateral e pulsatil, ocor-
rendo em mulheres durante a gestag@o ou puerpério imediato
com pré-eclampsia ou eclampsia. Ela desaparece apds a
resolucdo da pré-eclampsia ou eclampsia.

Critérios diagnosticos:

A. Cefaleia, em uma mulher que estad gravida ou no
puerpério (até 4 semanas pds-parto), preenchendo o cri-
tério C

B. Pré-eclampsia ou eclampsia foi diagnosticada

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em relagdo temporal
com o inicio da pré-eclampsia ou eclampsia
2. um dos ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou significativamente em para-
lelo comapiorada pré-eclampsia ou eclampsia
b) a cefaleia melhorou significativamente ou
desapareceu em paralelo com a melhora ou
resolucdo da pré-eclampsia ou eclampsia
3. acefaleia possui ao menos duas das trés seguintes
caracteristicas:
a) localizagdo bilateral
b) qualidade pulsatil
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¢) agravada pela atividade fisica
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentarios: A pré-eclampsia ¢ a eclampsia parecem envol-
ver uma forte resposta inflamatoria materna, com ampla ati-
vidade imunoldgica sistémica. A placenta parece ser essen-
cial para o seu desenvolvimento, embora relatos de casos
indiquem que a eclampsia pode ocorrer tanto no puerpério
como na gravidez.

A pré-eclampsia e a eclampsia s@o transtornos multis-
sistémicos com formas variadas. O seu diagndstico requer
hipertensdo (>140/90 mmHg) documentada em duas medi-
¢oes da pressdo arterial feitas com ao menos quatro horas
de intervalo ou uma elevagdo na pressdo diastolica de >15
mmHg ou na pressdo sistolica de >30 mmHg, em combina-
¢do com uma excrec¢do de proteina urinaria >0,3 g/24 horas.
Além disso, podem ocorrer edema tissular, trombocitopenia
¢ anormalidades na fung@o hepatica.

10.3.5 Cefaleia atribuida a disreflexia autonémica

Descrigdo: Cefaleia forte e latejante, com inicio stbito, em
pacientes com lesdo na medula espinhal e disreflexia auto-
nomica. Essa ultima, a qual pode representar uma ameaca
a vida, manifesta-se como uma elevagdo paroxistica da
pressdo arterial, entre outros sintomas e sinais clinicos, e €
frequentemente desencadeada por irritagdo da bexiga ou do
intestino (por infecgdo, distensdo ou impactag@o).

Critérios diagnosticos:
A. Cefaleia, de inicio repentino, preenchendo o critério C
B. Presenca de lesdo na medula espinhal e disreflexia auto-
ndmica documentada por uma elevagdo paroxistica da
pressdo sistolica de >30 mmHg e/ou da pressdo diasto-
lica de >20 mmHg, acima da linha de base
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relacdo temporal
com a elevagdo da pressdo arterial
2. um dos ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou significativamente em para-
lelo com o aumento da pressdo arterial
b) a cefaleia melhorou significativamente em
paralelo com a redug@o da pressdo arterial
3. acefaleia possui ao menos duas das quatro seguin-
tes caracteristicas:
a) intensidade forte
b) qualidade pulsatil, latejante
¢) acompanhada por diaforese acima do nivel da
lesdo na medula espinhal
b) desencadeada por reflexos
intestinais
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

vesicais ou
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Comentdrios: O tempo para o inicio da disreflexia autonomica
pos-lesdo medular espinhal é variavel e tem sido relatado
como de 4 dias a 15 anos.

Dado que a disreflexia autondmica pode ser uma condi-
¢do que coloca em risco a vida do paciente, o seu imediato
reconhecimento e tratamento adequado sdo criticos. Tipica-
mente, a 10.3.5 Cefaleia atribuida a disreflexia autonémica é
uma cefaleia forte e de inicio sibito, acompanhada por varios
outros sintomas e sinais clinicos, incluindo pressdo arterial
elevada, frequéncia cardiaca alterada e diaforese acima do
nivel da lesdo na medula espinhal. Estes sdo desencadeados
por estimulos nocivos ou ndo nocivos, habitualmente de ori-
gem visceral (distensdo da bexiga, infecgdo do trato urinario,
distensdo ou impactacdo intestinal, procedimentos urologi-
cos, Ulcera gastrica ¢ outros), mas algumas vezes somatica
(Glceras de pressdo, unha encravada, queimaduras, trauma
ou procedimentos invasivos cirtrgicos ou diagndsticos).

10.4 Cefaleia atribuida ao hipotireoidismo

Codificada em outro local: Na presenga do hipotireoidismo, a
cefaleia também pode ser uma manifestagdo de um adenoma
pituitario, codificada como 7.4.3 Cefaleia atribuida a hiper
ou hipossecre¢do hipotaldmica ou hipofisaria.

Descrigio: Cefaleia, habitualmente bilateral e ndo pulsatil, ocor-
rendo em pacientes com hipotireoidismo e entrando em remis-
sdo apds a normalizagdo dos niveis dos hormonios da tireoide.

Critérios diagnosticos:

A. Cefaleia preenchendo o critério C

B. Hipotireoidismo foi demonstrado

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em relagdo temporal
com o inicio do hipotireoidismo ou levou a sua
descoberta

2. um dos ou ambos os seguintes:

a) a cefaleia piorou significativamente em para-
lelo com a piora do hipotireoidismo

b) a cefaleia melhorou significativamente ou
desapareceu em paralelo com a melhora ou
resolucdo do hipotireoidismo

3. a cefaleia possui uma das ou ambas as seguintes
caracteristicas:

a) localizagdo bilateral
b) constante ao longo do tempo
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentarios: Tem sido estimado que aproximadamente
30% dos pacientes com hipotireoidismo sofrem de 10.4
Cefaleia atribuida ao hipotireoidismo. O seu mecanismo ¢
incerto. H4 uma preponderancia nas mulheres e, frequente-
mente, um histérico de migranea.

Conquanto a 10.4 Cefaleia atribuida ao hipotireoidismo
ndo seja entendida como associada a nausea ou vOmitos,
um estudo recente descobriu que pacientes com hipotireoi-
dismo podem apresentar-se com cefaleia pulsatil, episodica
e unilateral, acompanhada por nausea e/ou vomito. A metade
dos pacientes estudados tinha um historico de 1. Migranea,
portanto a importancia desses resultados ndo ¢ clara ¢ eles
requerem confirmacdo em estudos futuros.

10.5 Cefaleia atribuida ao jejum

Codificada em outro local: Um episodio de migranea desenca-
deado por jejum ¢é codificado como 1. Migrdanea ou um dos
seus tipos.

Descrigdo: Cefaleia nao pulsatil e difusa, habitualmente fraca
a moderada, ocorrendo durante e causada por jejum de ao
menos oito horas. Ela alivia apds a alimentac@o.

Critérios diagndsticos:

A. Cefaleia difusa, ndo preenchendo os critérios para 1.
Migranea ou qualquer dos seus tipos, mas preenchendo
o critério C, abaixo

B. O paciente estd em jejum por >8 horas

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:
1. acefaleia desenvolveu-se durante o jejum
2. a cefaleia melhorou significativamente apos a

alimentagdo
D. Niaomelhorexplicada por outro diagndstico da ICHD-3.!

Nota: A 10.5 Cefaleia atribuida ao jejum ¢ tipicamente
difusa, ndo pulsatil e de intensidade fraca a moderada. Nos
pacientes com uma historia prévia de 1. Migranea, a cefa-
leia durante o jejum pode assemelhar-se a 1.1 Migrdnea sem
aura ¢ deve ser codificada de acordo (o jejum sendo um fator
precipitante), quando os critérios para esse transtorno sdo
preenchidos.

Comentarios: A 10.5 Cefaleia atribuida ao jejum ¢ significa-
tivamente mais comum em individuos que tém um histdrico
de cefaleia primaria.

A probabilidade da cefaleia desenvolver-se como resul-
tado do jejum aumenta com a duragdo do mesmo. No entanto,
a 10.5 Cefaleia atribuida ao jejum n@do parece estar relacio-
nada a duragdo do sono, retirada de cafeina ou hipoglicemia.
Embora a cefaleia possa ocorrer sob condi¢des de disfungéo
cerebral induzida pela hipoglicemia, ndo ha evidéncia con-
clusiva a apoiar uma associacdo causal. A 10.5 Cefaleia atri-
buida ao jejum pode ocorrer na auséncia da hipoglicemia, a
hipoglicemia induzida pela insulina nio precipita a cefaleia
em individuos migranosos ¢ a cefaleia ndo ¢ uma queixa de
pacientes que se apresentam no departamento de emergéncia
com hipoglicemia sintomatica.
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10.6 Cefalalgia cardiaca

Descrigdo: Cefaleia migranea-simile, habitualmente, mas
nem sempre, agravada pelo exercicio, ocorrendo durante
um episddio de isquemia miocardica. Ela ¢ aliviada pela
nitroglicerina.

Critérios diagnasticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Isquemia miocardica aguda foi demonstrada
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relacdo temporal
com o inicio da isquemia miocardica aguda
2. um dos ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou significativamente em para-
lelo com a piora da isquemia miocardica
b) a cefaleia melhorou significativamente ou
desapareceu em paralelo com a melhora ou
resolucdo da isquemia miocardica
3. acefaleia possui ao menos duas das quatro seguin-
tes caracteristicas:
a) intensidade moderada ou forte
b) acompanhada por nausea
¢) ndo acompanhada por fotofobia ou fonofobia
d) agravada pelo esfor¢o
4. acefaleia ¢ aliviada pela nitroglicerina ou derivados
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentarios: O diagndstico deve incluir a documentagéo cui-
dadosa da cefaleia e da isquemia cardiaca simultanea durante
o teste de esteira ou a cintilografia miocardica de estresse.
No entanto, 10.6 Cefalalgia cardiaca ocorrendo durante o
repouso tem sido relatada.

A falha em reconhecer e corretamente diagnosticar a 10.6
Cefalalgia cardiaca pode ter consequéncias graves. Logo,
distinguir esse transtorno de 1.1 Migranea sem aura é de
importancia crucial, particularmente porque os medicamen-
tos vasoconstritores (p.ex. triptanas, ergoticos) sdo indica-
dos no tratamento da migranea mas contraindicados para os
pacientes com doenga cardiaca isquémica. Ambos os trans-
tornos podem produzir dor de cabeca forte acompanhada
por ndusea, ¢ ambos podem ser desencadeados pelo esforgo.
Uma cefaleia semelhante a migranea pode ser desencadeada
por um tratamento para angina, como a nitroglicerina.

10.7 Cefaleia atribuida a outro
transtorno da homeostase

Descrigdo: Cefaleia causada por qualquer transtorno da
homeostase ndo descrito acima.

140

Critérios diagnosticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Um transtorno da homeostase diferente dos descritos
acima e reconhecidamente capaz de causar cefaleia foi
diagnosticado
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
um dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relagdo temporal
com o inicio do transtorno da homeostase
2. a cefaleia piorou significativamente em paralelo
com a piora do transtorno da homeostase
3. a cefaleia melhorou significativamente ou desapa-
receu em paralelo com a melhora ou resolugido do
transtorno da homeostase
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentarios: Embora relagdes entre cefaleia e uma variedade
de doengas sistémicas e metabdlicas tenham sido propostas,
uma avaliagdo sistematica dessas rela¢des ndo foi feita e ha
evidéncia insuficiente para a construcdo de critérios diagnos-
ticos operacionais.
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11. Cefaleia ou dor facial atribuida a
transtorno do cranio, pescoco, olhos,
orelhas, nariz, seios paranasais,
dentes, boca ou outra estrutura
facial ou cervical

11.1 Cefaleia atribuida a transtorno de osso craniano

11.2 Cefaleia atribuida a transtorno cervical

11.2.1
11.2.2 Cefaleia atribuida a tendinite retrofaringea

Cefaleia cervicogénica

11.2.3 Cefaleia atribuida a distonia craniocervical
11.3 Cefaleia atribuida a transtorno dos olhos

11.3.1

11.3.2 Cefaleia atribuida a erro de refragdo

Cefaleia atribuida a glaucoma agudo de angulo fechado

11.3.3 Cefaleia atribuida a transtorno inflamatoério ocular\
11.3.4 Cefaleia troclear

11.4 Cefaleia atribuida a transtorno das orelhas

11.5 Cefaleia atribuida a transtorno do nariz ou dos seios paranasais
11.5.1
11.5.2 Cefaleia atribuida a rinossinusite cronica ou recorrente

Cefaleia atribuida a rinossinusite aguda

11.6 Cefaleia atribuida a transtorno dos dentes

11.7 Cefaleia atribuida a transtorno temporomandibular (TTM)

11.8 Cefaleia ou dor facial atribuida a inflamagao do ligamento
estilo-hidideo

11.9 Cefaleia ou dor facial atribuida a outro transtorno do cranio,
pescogo, olhos, orelhas, nariz, seios paranasais, dentes, boca
ou outra estrutura facial ou cervical

Codificadas em outro local

Cefaleias que sdo causadas por trauma cefalico ou cervical
sdo classificadas em 5. Cefaleia atribuida a trauma ou lesdo
cefalica e/ou cervical. Isso é verdadeiro em particular para
a cefaleia pos-chicotada, apesar da possibilidade provavel
dessas cefaleias serem atribuiveis a uma patologia localizada
no pescoco.

As cefaleias neuralgiformes que se manifestam com dor
facial, cervical e/ou cefalica sdo classificadas em 13. Lesdes
dolorosas dos nervos cranianos e outras dores faciais.

Comentdrio geral

Cefaleia primaria, secundaria ou ambas? As regras gerais para
atribui¢@o a outro transtorno aplicam-se a 11. Cefaleia ou
dor facial atribuida a transtorno do crdnio, pescogo, olhos,
orelhas, nariz, seios paranasais, dentes, boca ou outra estru-
tura facial ou cervical.

1. Quando uma cefaleia nova ocorre pela primeira vez em
estreita relagdo temporal com um transtorno craniano,
cervical, facial, dos olhos, orelhas, nariz, seios parana-
sais, dentes ou boca reconhecidamente capaz de causar

cefaleia, ela é codificada como uma cefaleia secundaria
atribuida aquele transtorno. Isso permanece verdadeiro
quando a nova cefaleia possui as caracteristicas de qual-
quer uma das cefaleias primarias classificadas na Parte
Um da ICHD-3.

2. Quando uma cefaleia pré-existente, com as caracte-
risticas de uma cefaleia primaria, torna-se crénica ou
piora significativamente (significando habitualmente um
aumento de duas ou mais vezes na sua frequéncia e/ou
gravidade) em estreita relagdo temporal com um trans-
torno craniano, cervical, facial, dos olhos, orelhas, nariz,
seios paranasais, dentes ou boca, tanto o diagndstico ini-
cial de cefaleia como o diagnostico de 11. Cefaleia ou
dor facial atribuida a transtorno do crdnio, pescogo,
olhos, orelhas, nariz, seios paranasais, dentes, boca ou
outra estrutura facial ou cervical (ou um dos seus sub-
tipos) devem ser dados, contanto que haja evidéncia de
boa qualidade de que o transtorno pode causar cefaleia.

Introducdo

Os transtornos da coluna cervical e de outras estruturas do
pescogo ¢ da cabeca tém sido considerados como causas
comuns de cefaleia, j4 que muitas cefaleias parecem origi-
nar-se das regides cervical, nucal ou occipital ou sdo 14 loca-
lizadas. Altera¢des degenerativas da coluna cervical podem
ser encontradas em praticamente todas as pessoas com mais
de 40 anos de idade. Entretanto, estudos controlados de gran-
des proporg¢des t&ém mostrado que essas alteragdes sdo igual-
mente disseminadas entre os individuos com e os individuos
sem cefaleia. Portanto, a espondilose ou a osteocondrose ndo
sd80 uma explicagdo conclusiva para a cefaleia associada.
Uma situagdo similar aplica-se a outros transtornos muito
frequentes: sinusite cronica, transtornos temporomandibula-
res e erros de refragdo dos olhos.

Sem critérios especificos, seria possivel classificar pra-
ticamente qualquer tipo de cefaleia como 11. Cefaleia ou
dor facial atribuida a transtorno do crdnio, pescogo, olhos,
orelhas, nariz, seios paranasais, dentes, boca ou outra estru-
tura facial ou cervical. Nao ¢ suficiente meramente listar as
manifestagdes das cefaleias para defini-las, uma vez que
essas ndo sdo manifestagdes peculiares. O proposito dos cri-
térios neste capitulo ndo ¢ descrever as cefaleias em todas
os seus possiveis subtipos e¢ subformas, mas estabelecer
relagdes causais especificas entre cefaleias ¢ dor facial e os
transtornos do cranio, pescogo, olhos, orelhas, nariz, seios
paranasais, dentes, boca ou outra estrutura facial ou cervical,
quando essas existirem. Por essa razdo foi necessario identi-
ficar critérios operacionais especificos rigorosos para a cefa-
leia cervicogénica e outras causas de cefaleia descritas neste
capitulo. Ndo ¢ possivel aqui levar em conta testes diagnos-
ticos que ndo sdo confirmados ou cujos critérios de qualidade
ndo tenham sido investigados. Em vez disso, o objetivo ¢
motivar o desenvolvimento de testes operacionais confiaveis
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e validos, para estabelecer relagdes causais especificas entre
as cefaleias e os transtornos craniocervicais.

Por essas razdes, ¢ devido a variedade de transtornos
causais abordados neste capitulo, ¢ dificil descrever um con-
junto geral de critérios para cefaleia e/ou dor facial atribui-
dos a eles. No entanto, na maioria dos casos existe conformi-
dade com os seguintes:

A. Cefaleia ou dor facial preenchendo o critério C

B. Evidéncia clinica, laboratorial e/ou de imagem de um
transtorno ou lesdo do cranio, pescogo, olhos, orelhas,
nariz, seios paranasais, dentes, boca ou outra estrutura
facial ou cervical reconhecidamente capaz de causar
cefaleia

C. Evidéncia de que a dor pode ser atribuida ao transtorno
ou lesdo

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

11.1 Cefaleia atribuida a transtorno
de osso craniano

Codificada em outro local: A cefaleia causada por trauma cra-
niano ¢ classificada em 5. Cefaleia atribuida a trauma ou
lesdo cefalica e/ou cervical ou um de seus tipos.

Descrigdo: Cefaleia causada por um transtorno ndo traumatico
ou uma lesdo ndo traumatica dos 0ssos cranianos.

Critérios diagnasticos:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C

B. Evidéncia clinica, laboratorial e/ou de imagem de um
transtorno ou lesdo dos ossos cranianos reconhecida-
mente capaz de causar cefaleia

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em relagdo temporal
com o inicio do transtorno de osso craniano ou
apresentagdo da lesdo

2. um dos ou ambos os seguintes:

a) a cefaleia piorou significativamente em para-
lelo com a piora do transtorno 6sseo craniano
ou lesdo dssea craniana

b) a cefaleia melhorou significativamente em
paralelo com a melhora do transtorno dsseo
craniano ou lesdo Ossea craniana

3. a cefaleia é exacerbada por pressdo aplicada a
lesdo Ossea craniana

4. cefaleia esta localizada na area da lesdo Ossea
craniana

D. Naomelhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentario: A maioria dos transtornos do cranio (p.ex. anor-

malidades congénitas, fraturas, tumores, metastases) nao
sd0 habitualmente acompanhados por cefaleia. Importantes
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excecdes sdo a osteomielite, 0 mieloma multiplo e a doenca
de Paget. Lesdes da mastoide e petrosite também podem
causar cefaleia.

11.2 Cefaleia atribuida a transtorno
cervical

Codificada em outro local: A cefaleia causada por trauma cervi-
cal ¢é classificada em 5. Cefaleia atribuida a trauma ou lesdo
cefalica e/ou cervical ou um dos seus tipos.

Descrigdo: Cefaleia causada por um transtorno ndo traumatico
envolvendo qualquer estrutura do pescogo, incluindo ele-
mentos 0sseos, musculares e outros tecidos moles.

11.2.1 Cefaleia cervicogénica

Codificadas em outro local: Cefaleia associada de forma causal
com fontes cervicais de dor miofascial (pontos-gatilho mio-
fasciais) pode, quando preenche outros critérios, ser codi-
ficada como 2.1.1 Cefaleia do tipo tensdo episodica infre-
quente associada a dolorimento pericraniano, 2.2.1 Cefaleia
do tipo tensdo episodica frequente associada a dolorimento
pericraniano ou 2.3.1 Cefaleia do tipo tensdo crénica asso-
ciada a dolorimento pericraniano. A A11.2.5 Cefaleia atri-
buida a dor miofascial cervical é um diagnostico do Apén-
dice aguardando evidéncias de que esse tipo de cefaleia seja
mais estreitamente relacionada a outras cefaleias cervico-
génicas do que a 2. Cefaleia do tipo tensdo. Claramente,
existem muitos casos nos quais ha superposicdo dessas duas
categorias, para os quais o diagnostico pode ser desafiador.

Descrigdo: Cefaleia causada por um transtorno da coluna cer-
vical e dos seus componentes 0sseos, discais e/ou elemen-
tos de tecidos moles, acompanhada habitualmente, mas nao
invariavelmente, por dor cervical.

Critérios diagnosticos:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C

B. Evidéncia clinica e/ou de imagem! de um transtorno ou
les@o na coluna cervical ou nos tecidos moles do pes-
coc¢o, reconhecidamente capaz de causar cefaleia?

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em relacdo temporal
com o inicio do transtorno cervical ou apresenta-
¢do da lesdo

2. acefaleia melhorou significativamente ou desapa-
receu em paralelo com a melhora ou desapareci-
mento do transtorno ou lesdo cervical

3. aamplitude de movimento cervical esta reduzida e
a cefaleia é piorada significativamente por mano-
bras provocativas



TRADUCAO DA SOCIEDADE BRASILEIRA DE CEFALEIA

4. a cefaleia ¢ abolida apds o bloqueio diagndstico
de uma estrutura cervical ou do seu suprimento
nervoso

d.  N&o melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3.%*

Notas:

1. Achados de imagem na coluna cervical alta sdo comuns
em pacientes sem cefaleia; eles sdo evidéncia sugestiva,
mas nao firme, de causalidade.

2. Os tumores, fraturas, infec¢des e a artrite reumatoide da
coluna cervical alta ndo foram formalmente validados
como causas de cefaleia, mas sdo aceitos como preen-
chedores do critério B em casos individuais. A espondi-
lose e a osteocondrite cervicais podem ou ndo ser causas
validas preenchendo o critério B, novamente dependendo
do caso individual.

3. Quando a dor miofascial cervical é a causa, a cefaleia
deve provavelmente ser codificada como 2. Cefaleia do
tipo tensdo; entretanto, aguardando-se novas evidéncias,
o diagnostico alternativo de A11.2.5 Cefaleia atribuida a
dor miofascial cervical esta no Apéndice.

4. A cefaleia causada por radiculopatia cervical alta tem
sido postulada e, considerando a agora bem compreen-
dida convergéncia entre as nocicepgdes cervical alta e
trigeminal, essa ¢ uma causa logica de cefaleia. Depen-
dendo de evidéncias futuras, esse diagndstico esta no
Apéndice como A11.2.4 Cefaleia atribuida a radiculo-
patia cervical alta.

5. Caracteristicas que tendem a distinguir 11.2.1 Cefaleia
cervicogénica de 1. Migrdnea ¢ 2. Cefaleia do tipo ten-
sdo incluem: dor com lateralidade fixa; provocagdo da
cefaleia tipica através da digitopressao sobre os musculos
cervicais ¢ da movimentagdo da cabeca; irradiagdo da dor
no sentido posterior para anterior. No entanto, embora
essas possam ser caracteristicas de 11.2.1 Cefaleia cervi-
cogénica, elas ndo sdo peculiares a esse transtorno e ndo
necessariamente definem relagdes causais. Caracteristi-
cas migranosas como nausea, vomitos ¢ foto/fonofobia
podem estar presentes junto com a 11.2.1 Cefaleia cervi-
cogénica, embora em um nivel habitualmente menor que
em 1. Migrdnea, e podem diferenciar alguns casos da 2.
Cefaleia do tipo tensdo.

11.2.2 Cefaleia atribuida a tendinite retrofaringea

Descrigdo: Cefaleia causada por inflamacdo ou calcificagdo
nos tecidos moles retrofaringeos, habitualmente ocasionada
pelo alongamento ou compressdo dos musculos pré-verte-
brais cervicais altos.

Critérios diagnosticos:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C

B. Tendinite retrofaringea foi demonstrada através de evi-
déncia de inchago anormal dos tecidos moles pré-verte-

brais em niveis da coluna cervical alta

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relagdo temporal

com o inicio da tendinite retrofaringea ou levou a

sua descoberta

2. um dos ou ambos os seguintes:

a) a cefaleia piorou significativamente em
paralelo com a progressio da tendinite
retrofaringea

b) a cefaleia melhorou significativamente ou
desapareceu em paralelo com a melhora ou
resolucdo da tendinite retrofaringea

3. acefaleia piora significativamente com a extensio
do pescogo, rotagio da cabega e/ou deglutigdo!
4. ha dolorimento sobre os processos espinhosos das
trés vértebras cervicais superiores?
D. Nio melhor explicada por outro diagnostico da ICHD-3.}

Notas:

1. Embora a retroflexdo do pescogo mais consistentemente
agrave a dor, o mesmo também ocorre habitualmente
com a rotagdo da cabega e a deglutigdo.

2. Os tecidos sobre os processos transversos das trés vérte-
bras superiores estdo habitualmente sensiveis a palpagéo.

3. A disseccdo alta da artéria cardtida (ou outra lesdo na ou
envolvendo a artéria carotida) deve ser excluida antes
que o diagndstico de 11.2.2 Cefaleia atribuida a tendinite
retrofaringea seja confirmado.

Comentarios: A temperatura corporal ¢ a velocidade de
hemossedimentacdo (VHS) estdo habitualmente elevadas na
tendinite retrofaringea.

A calcificacdo em tecidos pré-vertebrais ¢ melhor visua-
lizada na TC ou RM, mas radiografias simples do pescoco
também podem demonstra-las. Em diversos casos, um mate-
rial calcico amorfo tem sido aspirado dos tecidos pré-verte-
brais edemaciados.

11.2.3 Cefaleia atribuida a distonia craniocervical

Descrigdo: Cefaleia causada por distonia envolvendo os mus-
culos cervicais, com movimentos anormais ou postura defei-
tuosa do pescogo e¢/ou da cabeca devidos a hiperatividade
muscular.

Critérios diagnosticos:

A. Dor no pescogo e na regido posterior da cabega, preen-
chendo o critério C

B. Distonia craniocervical ¢ demonstrada por movimentos
anormais ou postura defeituosa cervical e/ou cefalica
devidos a hiperatividade muscular

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:
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1. a dor desenvolveu-se em relagdo temporal com o
inicio da distonia craniocervical

2. ador piorou significativamente em paralelo com a
progressdo da distonia craniocervical

3. acefaleia melhorou significativamente ou desapa-
receu em paralelo com a melhora ou resolugdo da
distonia craniocervical

4. a localizagdo da dor corresponde a localizagdo
do(s) musculo(s) distonico(s)

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentarios: As distonias focais da cabeca e¢ do pescoco
acompanhadas por 11.2.3 Cefaleia atribuida a distonia cra-
niocervical sdo a distonia faringea, o torcicolo espasmadico,
a distonia mandibular, a distonia lingual ¢ uma combinagéo
de distonias cranianas e cervicais (distonia craniocervical
segmentar).

A dor é presumivelmente causada por contragdo muscu-
lar local e alteragdes secundarias na sensibilizagdo.

11.3 Cefaleiaatribuida atranstorno dos olhos

Descrigdo: Cefaleia causada por um transtorno envolvendo
um dos ou ambos os olhos.

11.3.1 Cefaleia atribuida a glaucoma agudo
de dngulo fechado

Descrigdo: Cefaleia, habitualmente unilateral, causada por
glaucoma agudo de angulo fechado e associada a outros sin-
tomas e sinais clinicos desse transtorno.

Critérios diagnosticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Glaucoma agudo de angulo fechado foi diagnosticado,
com comprovagao da pressdo intraocular aumentada
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relacdo temporal
com o inicio do glaucoma
2. a cefaleia piorou significativamente em paralelo
com a progressdo do glaucoma
3. acefaleia melhorou significativamente ou desapa-
receu em paralelo com a melhora ou resolugdo do
glaucoma
4. alocalizagdo da dor inclui o olho afetado
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentarios: O glaucoma agudo de angulo fechado habitual-
mente causa dor ocular e/ou periorbital, perda da acuidade
visual (borramento da visdo), injecdo ¢ edema conjuntival,
nausea e vomitos.

Quando a pressdo intraocular eleva-se acima de 30
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mmHg, o risco de perda visual permanente aumenta drama-
ticamente, o que torna essencial o diagnostico precoce.

11.3.2 Cefaleia atribuida a erro de refracdo

Descrigdo: Cefaleia causada por erro(s) de refragdo, habitual-
mente sintomadtica apds tarefas visuais prolongadas.

Critérios diagnosticos:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C

B. Erro(s) de refrag@o ndo corrigido(s) ou mal corrigido(s)
em um dos ou ambos os olhos

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se e/ou piorou significa-
tivamente em relagdo temporal com o inicio ou
piora do(s) erro(s) de refragdo

2. acefaleia melhorou significativamente apos a cor-
recdo do(s) erro(s) de refracdo

3. acefaleia é agravada por tarefas visuais prolonga-
das, em um angulo ou distancia no qual a visdo
estd prejudicada

4. a cefaleia melhora significativamente quando a
tarefa visual é descontinuada

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentarios: A maioria dos pacientes com 11.3.2 Cefaleia
atribuida a erro de refragdo buscardo o conselho de um
oftalmologista.

Embora os erros de refragdo causem cefaleia muito
menos comumente do que habitualmente se acredita, ha evi-
déncias apontando para isso em criangas, assim como um
nimero de casos corroborativos em adultos.

11.3.3 Cefaleia atribuida a transtorno
inflamatério ocular

Descrigdo: Cefaleia causada por condi¢cdes inflamatorias
oculares, tais como a irite, uveite, esclerite ou conjunti-
vite e associada a outros sintomas e sinais clinicos desse
transtorno.

Critérios diagnosticos:
A. Cefaleia periorbital e dor ocular preenchendo o critério C
B. Evidéncia clinica, laboratorial e/ou de imagem de uma
doenca inflamatoria ocular reconhecidamente capaz de
causar cefaleia'
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:
1. cefaleia desenvolveu-se em relagdo temporal com
o inicio do transtorno ocular
2. um dos ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou significativamente parale-



TRADUCAO DA SOCIEDADE BRASILEIRA DE CEFALEIA

lamente com a piora da doenga inflamatdria
ocular
b) a cefaleia melhorou significativamente ou
desapareceu com a melhora ou resolugdo da
doenga inflamatéria ocular
3. um dos ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia melhora significativamente com
a aplicag@o topica de um agente anestésico
local no olho
b) a cefaleia ¢ agravada por pressdo aplicada
sobre o olho
4. no caso de doenca inflamatdria ocular unilateral, a
cefaleia ¢ localizada e ipsilateral a ela’
D. Nao melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3.

Notas:

1. As doengas inflamatérias oculares reconhecidamente
capazes de causar cefaleia incluem a irite, uveite, ciclite,
esclerite, coroidite, conjuntivite e inflamagdo da cornea.

2. Devido a sobreposi¢ao e a convergéncia do campo nocicep-
tivo (levando a referéncia complexa da dor), qualquer fonte
ocular de dor pode causar cefaleia em qualquer regido. No
entanto, quando a doenca inflamatéria ocular é unilateral, a
cefaleia é provavelmente localizada e ipsilateral.

Comentdrio: A inflamagdo ocular assume muitas formas e
pode ser classificada variadamente pelo local anatomico
(p.ex. irite, ciclite, coroidite), pelo curso (i.e. agudo, suba-
gudo e cronico), pela causa presumida (p.ex. agentes infec-
ciosos endogenos ou exodgenos, relacionada ao cristalino,
traumatica) ou pelo tipo de inflamagdo (granulomatosa, ndo
granulomatosa).

11.3.4 Cefaleia troclear

Termos previamente utilizados: Cefaleia atribuida a trocleite.
Um transtorno ndo inflamatério associado a disfungio
troclear, chamado de cefaleia troclear primaria, produz dor
nas regioes troclear e temporoparietal que piora com a supra-
ducdo do olho. E diagnosticada e tratada de modo similar &
trocleite e, portanto, incluida na 11.3.4 Cefaleia troclear.

Descrigdo: Cefaleia de localizagdo habitualmente frontal e/
ou periorbital, com ou sem dor ocular, causada por inflama-
¢do ou disfungdo peritroclear. E frequentemente exacerbada
pelos movimentos oculares.

Critérios diagnosticos:

A. Cefaleiaperiorbital e/ou frontal preenchendo o critério C

B. Evidéncia clinica e/ou de imagem de inflamagéo ou dis-
fungdo troclear, incluindo sensibilidade a palpacdo da
troclea na orbita superomedial.

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:

1. dor ocular unilateral

2. acefaleia é exacerbada por movimentos do olho!

3. a cefaleia ¢ significativamente melhorada pela
inje¢do de agente anestésico local ou esteroide na
regido peritroclear

4. a cefaleia é localizada e ipsilateral a troclea
implicada

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:
1. Em especial os movimentos verticais.

Comentirios: A trocleite, definida como inflamagdo da troclea
e/ou da bainha do musculo obliquo superior, pode levar a dor
ocular e cefaleia frontal que sdo agravadas por movimentos
oculares envolvendo o musculo obliquo superior. Embora
ndo seja comum, também ndo ¢ rara, e deve ser considerada
quando da avalia¢do de dor cefalica periorbital unilateral.

A trocleite pode também desencadear um episodio de
migranea em pacientes com 1. Migrdnea, o qual deve ser
codificado de acordo com o seu tipo ou subtipo.

A 11.3.4 Cefaleia troclear pode ser provocada pela
leitura.

11.4 Cefaleia atribuida a transtorno
das orelhas

Descrigdo: Cefaleia causada por um transtorno inflamatorio,
neoplasico ou outro, de uma ou ambas as orelhas e associada
a outros sintomas e/ou sinais clinicos desse transtorno.

Critérios diagnosticos:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C

B. Evidéncia clinica, laboratorial e/ou de imagem de um
transtorno infeccioso, neoplasico ou outro transtorno
irritativo ou lesdo de uma das ou ambas as orelhas,
reconhecidamente capaz de causar cefaleia

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em relacdo temporal
com o inicio do transtorno da orelha ou apresenta-
¢do da lesdo na orelha

2. um dos ou ambos os seguintes:

a) a cefaleia piorou significativamente em para-
lelo com a piora ou progressdo do transtorno
ou lesdo da orelha

b) a cefaleia melhorou significativamente ou
desapareceu em paralelo com a melhora ou
resolu¢do do transtorno ou lesdo da orelha

3. acefaleia é exacerbada por pressdo aplicada sobre
a(s) orelha(s) ou estruturas periauriculares afetada(s)

4. o caso de um transtorno ou lesdo auricular unila-
teral, a cefaleia € localizada e ipsilateral a ele
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D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentario: Devido a sobreposi¢do ¢ a convergéncia do
campo nociceptivo nas vias nociceptivas da cabega e do pes-
cogo, parece claro que um transtorno ou uma leséo dolorosa
da orelha podem causar cefaleia. E altamente improvavel
que a cefaleia em tais condigdes possa ocorrer na auséncia de
dor auricular, a manifestagéo tipica de patologia otologica.

11.5 Cefaleia atribuida a transtorno
do nariz ou dos seios paranasais

Termo previamente utilizado: O termo “cefaleia sinusal” ¢ desa-
tualizado porque tem sido aplicado tanto para cefaleias pri-
marias como para cefaleias supostamente atribuiveis a varias
condi¢des envolvendo as estruturas nasais ou sinusais.

Descrigdo: Cefaleia causada por um transtorno do nariz e/
ou dos seios paranasais ¢ associada a outros sintomas e/ou
sinais clinicos desse transtorno.

11.5.1 Cefaleia atribuida a rinossinusite aguda

Descrigdo: Cefaleia causada por rinossinusite aguda e asso-
ciada a outros sintomas e/ou sinais clinicos desse transtorno.

Critérios diagnasticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Evidéncia clinica, de endoscopia nasal ¢/ou de imagem,
de rinossinusite aguda
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relacdo temporal
com o inicio da rinossinusite
2. um dos ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou significativamente em para-
lelo com a piora da rinossinusite
b) a cefaleia melhorou significativamente ou
desapareceu em paralelo com a melhora ou
resolucdo da rinossinusite
3. acefaleia ¢ exacerbada por pressdo aplicada sobre
0s seios paranasais
4. no caso de uma rinossinusite unilateral, a cefaleia
¢ localizada e ipsilateral a ela
D. Nio melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3.!

Nota:

1. A 1. Migrdnea e a 2. Cefaleia do tipo tensdo podem ser
confundidas com 11.5.1 Cefaleia atribuida a rinossinu-
site aguda devido a similaridade na localizac¢do da cefa-
leia e, no caso da migranea, devido aos sintomas autono-
micos nasais comumente concomitantes. A presenga ou a
auséncia de corrimento nasal purulento e/ou outras carac-
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teristicas diagnosticas de rinossinusite aguda auxiliam a
diferenciar essas condigdes.

Comentarios: A dor resultante de patologia na mucosa nasal ou
em estruturas relacionadas é habitualmente percebida como
frontal ou facial, mas pode ser referida mais posteriormente.
Simplesmente encontrar alteragdes patologicas de rinossinu-
site aguda em exames de imagem, correlacionadas a descri-
¢do da dor feita pelo paciente, ndo ¢ suficiente para assegurar
o diagnostico de 11.5.1 Cefaleia atribuida a rinossinusite
aguda. A resposta terapéutica a anestesia local ¢ uma evidén-
cia persuasiva, mas pode também ndo ser patognomonica.

Um episddio de 1. Migrdnea pode ser desencadeado ou
exacerbado por patologia nasal ou sinusal.

11.5.2 Cefaleia atribuida a rinossinusite cronica
ou recorrente

Descrigdo: Cefaleia causada por um transtorno cronico infec-
cioso ou inflamatorio dos seios paranasais e associada a
outros sintomas e/ou sinais clinicos desse transtorno.

Critérios diagnosticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Evidéncia clinica, de endoscopia nasal ¢/ou de imagem,
de infeccdo ou outro processo inflamatdrio, atual ou
passado, nos seios paranasais
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relagdo temporal
com o inicio da rinossinusite cronica
2. a cefaleia aumenta e diminui em paralelo com o
grau de congestdo sinusal e outros sintomas de
rinossinusite crénica
3. acefaleia ¢ exacerbada por pressdo aplicada sobre
0s seios paranasais
4. no caso de uma rinossinusite unilateral, a cefaleia
¢ localizada e ipsilateral a ela
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentario: Tem sido controverso o quanto a patologia sinusal
cronica pode produzir cefaleia persistente. Estudos recentes
parecem apoiar essa relagdo de causalidade. No entanto, alte-
ragdes patologicas correlacionadas com a descri¢do da dor
feitapelopaciente, observadas porimagem ouendoscopia, ndo
sd0 por si so suficientes para assegurar o diagnosticode 11.5.2
Cefaleia atribuida a rinossinusite crénica ou recorrente.

11.6 Cefaleia atribuida a transtorno
dos dentes

Descrigdo: Cefaleia causada por um transtorno envolvendo os
dentes.
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Critérios diagnosticos:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C

B. Evidéncia clinica ¢/ou de imagem de um transtorno ou
lesdo de um ou mais dentes, reconhecidamente capaz de
causar cefaleia

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em relagdo temporal
com o inicio do transtorno ou apresentagdo da
lesdo

2. um dos ou ambos os seguintes:

a) a cefaleia piorou significativamente em para-
lelo com a piora ou progressdo do transtorno
ou lesdo

b) a cefaleia melhorou significativamente ou
desapareceu em paralelo com a melhora ou
resolu¢do do transtorno ou lesdo

3. a cefaleia é exacerbada pela palpagdo, sondagem
ou pressao aplicada ao dente ou aos dentes afetados

4. no caso de um transtorno ou lesdo unilateral, a
cefaleia € localizada e ipsilateral a ele

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentario: Os transtornos dos dentes habitualmente causam
dor de dente e/ou dor facial, mas podem irradiar a dor para
a cabega. As causas mais comuns de 11.6 Cefaleia atribuida
a transtorno dos dentes sdo as infecgdes ou abcessos endo-
donticos ou periodontais, ou irritagdo traumatica, tal como
a pericoronite ao redor de um dente do siso inferior parcial-
mente exteriorizado.

11.7 Cefaleia atribuida a transtorno
temporomandibular (TTM)

Codificado em outro local: Outra doenca da mandibula que néo
o transtorno temporomandibular, tal como neoplasia mandi-
bular, osteomielite ou fratura, gera dor localizada que pode
irradiar para a face e para a cabeca, mas raramente cefaleia
isolada. Quando a cefaleia ocorre em tais casos, codifique
como 11.9 Cefaleia ou dor facial atribuida a outro trans-
torno do cranio, pescogo, olhos, orelhas, nariz, seios para-
nasais, dentes, boca ou outra estrutura facial ou cervical.

Descrigdo: Cefaleia causada por um transtorno envolvendo
estruturas da regido temporomandibular.

Critérios diagnosticos:

A. Qualquer cefaleia' preenchendo o critério C

B. Evidéncia clinica de um processo patologico doloroso
afetando elementos da articulagdo temporomandibular,
musculos da mastigagdo e/ou estruturas associadas em
um ou ambos os lados

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em relagdo temporal
com o inicio do transtorno temporomandibular ou
levou a sua descoberta

2. a cefaleia ¢é agravada pela movimenta¢do mandi-
bular, fungdo mandibular (p.ex. mastigacdo) e/ou
parafunc¢do mandibular (p.ex. bruxismo)

3. acefaleia é provocada no exame fisico pela palpa-
¢do do musculo temporal e/ou pela movimentagéo
passiva da mandibula

D. Nio melhor explicada por outro diagnostico da ICHD-3.2

Notas:

1. Habitualmente localizada na regido temporal, em um ou
nos dois lados.

2. Existe alguma sobreposicdo entre 11.7 Cefaleia atri-
buida a transtorno temporomandibular (TTM) surgindo
da tensdo muscular e 2. Cefaleia do tipo tensdo. Quando
o diagnostico de TTM ¢ incerto, a cefaleia deve ser codi-
ficada como 2. Cefaleia do tipo tensdo ou um dos seus
tipos ou subtipos (presumivelmente com dolorimento
muscular pericraniano).

Comentarios: A 11.7 Cefaleia atribuida a transtorno temporo-
mandibular (TTM) ¢é habitualmente mais proeminente na(s)
regido(0es) temporal(is), area(s) pré-auricular(es) da face e/
ou no(s) musculo(s) masseter(es). Ela pode ser unilateral,
mas ¢ provavel que seja bilateral quando a patologia sub-
jacente envolve ambas as regides temporomandibulares. A
irradiag@o da dor para a face ¢ comum; depois da odontalgia,
a TTM ¢ a causa mais comum de dor facial.

Os geradores da dor incluem deslocamentos de disco,
osteoartrite, doenga degenerativa e/ou hipermobilidade arti-
cular e dor miofascial regional.

O diagndstico de TTM pode ser dificil, com alguma con-
trovérsia a respeito da importancia relativa das evidéncias
clinicas e radiograficas. E recomendado o uso dos critérios
diagnosticos desenvolvidos pelo International RDC/TMD
Consortium Network ¢ pelo Grupo de Interesse Especial em
Dor Orofacial.

11.8 Cefaleia ou dor facial atribuida a
inflamacdo do ligamento estilo-hidideo

Termo previamente utilizado: Sindrome de Eagle.

Descrigdo: Cefaleia unilateral, com dor cervical, faringea e/ou
facial, causada por inflamagdo do ligamento estilo-hidideo
¢ habitualmente provocada ou exacerbada pela rotagdo da
cabeca.

Critérios diagnasticos:

A. Qualquer dor cefalica, cervical, faringea e/ou facial
preenchendo o critério C!
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B. Evidéncia radioldgica de ligamento estilo-hidideo cal-
cificado ou alongado
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:
1. a dor é provocada ou exacerbada pela palpagdo
digital do ligamento estilo-hidideo
2. ador é provocada ou exacerbada pela rotagdo da
cabeca
3. ador é melhorada significativamente pela injegédo
de um agente anestésico local junto ao ligamento
estilo-hidideo, ou pela estiloidectomia
4. a dor ¢ ipsilateral ao ligamento estilo-hidideo
inflamado
d. Naomelhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:

1. A 11.8 Cefaleia ou dor facial atribuida a inflamagdo
do ligamento estilo-hidideo é habitualmente percebida
na orofaringe, pescogo e/ou face, mas alguns pacientes
apresentam uma cefaleia mais difusa.

11.9 Cefaleia ou dor facial atribuida a
outro transtorno do crdnio, pescogo,
olhos, orelhas, nariz, seios paranasais,
dentes, boca ou outra estrutura facial
ou cervical

Descrigdo: Cefaleia e/ou dor facial causada por um transtorno
do cranio, pescoco, olhos, orelhas, nariz, seios paranasais,
dentes, boca ou outra estrutura facial ou cervical nao descrita
acima.

Critérios diagnosticos:
A. Qualquer cefaleia e/ou dor facial preenchendo o critério

C

B. Um transtorno ou lesdo do cranio, pescogo, olhos, ore-
lhas, nariz, seios paranasais, dentes, boca ou outra estru-
tura facial ou cervical ndo descrita acima, mas reconhe-
cidamente capaz de causar cefaleia, foi diagnosticado

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:

1. cefaleia e/ou dor facial desenvolveu-se em relagao
temporal com o inicio do transtorno ou apresenta-
¢do da lesdo

2. um dos ou ambos os seguintes:

a) cefaleia e/ou dor facial piorou significativa-
mente em paralelo com a progressdo do trans-
torno ou lesdo

b) a cefaleia e/ou dor facial melhorou significa-
tivamente ou desapareceu em paralelo com a
melhora ou resolu¢do do transtorno ou lesdo

3. acefaleia e/ou dor facial é exacerbada pela pressdo
aplicada sobre a lesdo
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4. a cefaleia e/ou dor facial esta localizada de acordo
com o local da lesdo
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.
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12. Cefaleia atribuida a transtorno
psiquiatrico

12.1 Cefaleia atribuida a transtorno de somatizagao

12.2 Cefaleia atribuida a transtorno psicotico

Codificadas em outro lugar:

Cefaleia atribuida a transtorno por uso de substancia (p.ex.
dependéncia), cefaleia atribuida a supressdo de substancia,
cefaleia atribuida a intoxicacdo aguda ¢ cefaleia atribuida
ao uso excessivo de medicamentos sdo todas codificadas em
8. Cefaleia atribuida a uma substancia ou a sua supressdo.

Comentario geral

Cefaleia primaria, secundaria ou ambas? As cefaleias sdo

comuns, como também o sdo os transtornos psiquiatricos.

Sendo assim, a comorbidade frequente, gerada apenas pelo

acaso, ¢ esperada. No entanto, uma relagdo de causalidade

pode existir entre uma cefaleia nova ou que piora signifi-
cativamente e um transtorno psiquiatrico. As regras gerais
para atribuicdo a outro transtorno aplicam-se a 12. Cefaleia
atribuida a transtorno psiquiatrico, com alguma adaptacao.

1. Quando uma cefaleia nova ocorre pela primeira vez em
estreita relagdo temporal com um transtorno psiquiatrico,
e a causalidade ¢é confirmada, a cefaleia é codificada como
uma cefaleia secundaria atribuida a esse transtorno. Isso
permanece verdadeiro mesmo quando a nova cefaleia
possui as caracteristicas de qualquer uma das cefaleias
primarias classificadas na Parte Um da ICHD-3.

2. Quando uma cefaleia pré-existente, com as caracteris-
ticas de uma cefaleia primaria, piora significativamente
(habitualmente significando um aumento de duas vezes
ou mais na frequéncia e/ou intensidade) em estreita rela-
¢do temporal com um transtorno psiquiatrico, ¢ a cau-
salidade ¢ confirmada, tanto o diagnoéstico inicial da
cefaleia como o diagndstico de 12. Cefaleia atribuida a
transtorno psiquidtrico (ou um dos seus tipos) devem ser
dados, contanto que haja evidéncia de boa qualidade de
que esse transtorno pode causar cefaleia.

3. Quando, em qualquer um dos casos, uma relagdo cau-
sal ndo pode ser confirmada, a cefaleia primaria pré-
-existente e o transtorno psiquidtrico sdao diagnosticados
separadamente.

Cefaleia cronica atribuida a um transtorno psiquiatrico,
e que persiste apos resolugdo desse, ainda ndo foi descrita.

Introducdo

As evidéncias apoiando causas psiquiatricas de cefaleia per-
manecem escassas. Assim, as categorias diagndsticas nesta
secdo da classificagdo sdo limitadas aqueles poucos casos
nos quais uma cefaleia ocorre no contexto € como uma con-
sequéncia direta de uma condigdo psiquiatrica conhecida por
ser manifestada sintomaticamente por cefaleia.

Os critérios diagnoésticos devem ser suficientemente res-
tritivos para ndo incluir casos falsos positivos, porém devem
estabelecer um limiar suficientemente baixo para incluir
a maioria dos pacientes afetados. Na grande maioria dos
casos de 12. Cefaleia atribuida a transtorno psiquidtrico, o
diagnostico ¢ baseado mais na avaliacdo pessoal das histo-
rias clinicas e dos exames fisicos do que em biomarcadores
diagnosticos objetivos.

As cefaleias podem, evidentemente, ocorrer em asso-
ciagdo com transtornos psiquiatricos sem que haja qualquer
conexdo causal. As cefaleias ocorrem coincidentemente
com uma variedade de transtornos psiquidtricos, incluindo
transtornos depressivos (transtornos depressivos maiores,
como episddio Ginico ou episddios recorrentes e transtorno
depressivo persistente), transtornos de ansiedade (transtorno
de ansiedade de separagdo, transtorno do panico, transtorno
de ansiedade social e transtorno de ansiedade generalizada)
e transtornos relacionados a trauma ou estresse (transtorno
reativo de vinculagdo, transtorno de estresse agudo, trans-
torno de estresse pds-traumatico, transtorno de ajustamento).
Em tais casos, quando ndo ha evidéncia de relagdo causal,
tanto um diagndstico da cefaleia como um diagnostico
psiquiatrico, em separado, devem ser feitos.

Nao obstante, dados epidemiologicos demonstram que
cefaleia e transtornos psiquiatricos ocorrem em comorbi-
dade mais frequentemente do que seria esperado pelo simples
acaso. Fatores subjacentes comuns podem causar ou predispor
a ambos os tipos de transtornos; alternativamente, ou também,
fatores confundidores podem levar a uma superestimagdo da
comorbidade (p.ex. pacientes que tém um diagndstico sdo
mais propensos a ser diagnosticados com outras condi¢des
simplesmente porque eles recebem um maior escrutinio
médico). Associagdes causais genuinas também sdo possiveis,
com a cefaleia causando o transtorno psiquiatrico, o transtorno
psiquiatrico causando a cefaleia, ou uma influéncia reciproca
(bidirecional) entre a cefaleia e o transtorno psiquiatrico.

Nesse contexto, embora seja sugerido que a cefaleia que
ocorre exclusivamente em associagdo com alguns transtor-
nos psiquiatricos comuns, tais como transtornos depressi-
vos, transtornos de ansiedade e transtornos relacionados
ao trauma/estresse, possa ser atribuida a esses transtornos,
algumas incertezas permanecem devido a relativa falta de
evidéncias de causalidade. Os critérios para cefaleias atri-
buidas a esses ¢ a todos — menos dois — transtornos psiquia-
tricos permanecem no Apéndice. Esclarecimentos adicionais
acerca dos mecanismos subjacentes a essas associagdes cau-
sais s80 necessarios para conclusdes mais robustas.
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As evidéncias sugerem que a presenga de um transtorno
psiquiatrico comorbido tende a agravar o curso de 1. Migra-
nea efou 2. Cefaleia do tipo tensdo, aumentando a frequéncia
¢ a intensidade da cefaleia e/ou tornando-a menos responsiva
ao tratamento. Sendo assim, a identifica¢do e o tratamento de
qualquer condi¢do psiquiatrica comorbida é importante para
o manejo apropriado dessas cefaleias. Em criancas e adoles-
centes, as cefaleias primarias (1. Migranea, 2.2 Cefaleia do
tipo tensdo episodica frequente ¢, em especial, a 2.3 Cefaleia
do tipo tensdo cronica) sao frequentemente comorbidas com
transtornos psiquiatricos. Transtornos do sono, transtorno
de estresse pods-traumatico (TEPT), transtorno de ansie-
dade social (fobia escolar), transtorno do déficit de atengao/
hiperatividade (TDAH), transtorno de conduta, transtorno
de aprendizagem, enurese, encoprese e transtorno de tiques
devem ser cuidadosamente procurados e tratados quando
encontrados, considerando a sua carga negativa em relagéo a
incapacidade e ao prognostico da cefaleia pediatrica.

Para verificar se uma cefaleia deve ou néo ser atribuida
a um transtorno psiquiatrico, ¢ necessario inicialmente
determinar se existe ou ndo um transtorno psiquiatrico
concomitante. Recomenda-se inquirir a todos os pacientes
com cefaleia sobre os sintomas de transtornos psiquiatricos
comumente comorbidos, como os transtornos depressivos
e de ansiedade. Quando ha suspeita de que um transtorno
psiquiatrico € uma possivel causa da cefaleia, uma avaliagdo
por psiquiatra ou psicélogo experiente é recomendada.

12.1 Cefaleia atribuida a transtorno
de somatizacdo’

Descrigdo: Cefaleia ocorrendo como parte da apresentagdo
sintomatica de um transtorno de somatizacdo.

Critérios diagnosticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Um diagndstico de transtorno de somatizagio' foi feito,
caracterizado por ambos os seguintes:
1. historia de multiplos sintomas fisicos iniciando
antes da idade de 30 anos, os quais ndo foram
totalmente explicados por uma condigdo médica
conhecida ou, em tendo havido uma condigdo
médica relacionada, ultrapassam o que seria espe-
rado pela historia, exame fisico ou resultados
laboratoriais
2. durante o curso do transtorno, todos os seguintes:
a) ao menos quatro sintomas dolorosos em/
durante quatro diferentes locais ou fungdes
(p.ex. cabega, peito, dorso, abdémen, articu-
lagdes, extremidades e/ou reto, e/ou durante a
menstruagdo, relagdo sexual e/ou micgdo)

b) aomenos dois sintomas gastrointestinais, com
excecdo de dor (p.ex. ndusea, meteorismo,
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vomito que ndo durante a gravidez, diarreia e/
ou intolerancia a varios alimentos distintos)

€) ao menos um sintoma sexual, com excecdo de
dor (p.ex. indiferenga sexual, disfuncdo erétil
ou cjaculatéria, ciclos menstruais irregulares,
sangramento menstrual excessivo e/ou vomi-
tos ao longo da gravidez)

d) ao menos um sintoma pseudoneuroldgico ndo
limitado a dor (p.ex. sintomas de conversdo
como coordenagdo ou equilibrio prejudica-
dos, paralisia ou fraqueza localizada, difi-
culdade para engolir ou sensac¢do de carogo/
massa na garganta, afonia, reten¢@o urinaria,
alucinagdes, perda do tato ou da nocicepgéo,
visdo dupla, cegueira, surdez, convulsdes,
sintomas dissociativos como amnésia e/ou
perda da consciéncia que ndo desmaio)

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
um dos seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se ou piorou significativa-
mente na intensidade em paralelo com a progres-
sd0 de outros sintomas somaticos atribuidos ao
transtorno de somatizagio

2. a cefaleia, constante ou remitente, acompanha no
tempo a flutuagdo de outros sintomas somaticos
atribuidos ao transtorno de somatizagao

3. acefaleia desapareceu em paralelo com a remissao
de outros sintomas somaticos atribuidos ao trans-
torno de somatizagdo

D. Nao melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3.

Nota:

1. E digno de nota que o transtorno de somatizagio per se
ndo esta incluido na quinta edi¢do do Manual Diagnos-
tico e Estatistico de Transtornos Mentais (DSM-5), a
ultima revisdo do manual de diagnodstico da Associagéo
Americana de Psiquiatria, publicada em 2013; ele foi
substituido pela categoria Transtorno de Sintomas Soma-
ticos, caracterizado por um ou mais sintomas somaticos
associados a pensamentos desproporcionais e persisten-
tes sobre a seriedade dos proprios sintomas, um nivel
persistentemente alto de ansiedade a respeito da satide ou
dos sintomas e/ou tempo e energia excessivos dedicados
a esses sintomas ou preocupacgdes com a saude. Dada a
enorme heterogeneidade dessa categoria (p.ex. ela inclui
tanto individuos com cefaleias que apresentam preocu-
pacdes desproporcionais sobre a gravidade da cefaleia,
como casos classicos de transtorno de somatizagdo com
um padrdo de multiplos sintomas somaticos ao longo da
vida, incluindo cefaleia), foi decidido que seria possivel
atribuir esse diagnostico somente quando a cefaleia fosse
parte de um padrdo mais amplo de multiplas queixas
somaticas. Desse modo, a ICHD-3 continua a referir-se a
defini¢do de transtorno de somatiza¢do do DSM-IV.
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Comentadrio: O transtorno de somatizacdo € caracterizado por
uma combinac¢do de multiplos sintomas angustiantes e de
uma resposta mal adaptativa ou excessiva a esses sintomas
ou a preocupagdes associadas a satide. Os sintomas incluem
problemas ou disfungdes gastricos e/ou intestinais, lom-
balgia, dor nos bragos, pernas ou articulagdes, cefaleias,
dor toracica e/ou dispneia, tontura, sensacdo de cansaco e/
ou de baixa energia e transtornos do sono. O sofrimento do
paciente ¢ auténtico, tenha uma explicagdo médica ou ndo.
Os pacientes tipicamente apresentam angustia ¢ um alto
nivel de comprometimento funcional. Os sintomas podem ou
ndo acompanhar transtornos médicos gerais ou psiquiatricos
diagnosticados. Pode haver um alto nivel de utilizagdo de
cuidado médico, o qual raramente alivia as preocupagdes do
paciente. Do ponto de vista do clinico, muitos desses pacien-
tes parecem ndo responder aos tratamentos, e novas inter-
vengdes ou terapias podem apenas exacerbar os sintomas
apresentados ou levar a novos efeitos colaterais e complica-
¢Oes. Alguns pacientes sentem que a sua avaliagdo médica e
o seu tratamento foram inadequados.

12.2 Cefaleia atribuida a
transtorno psicético

Descrigdo: Cefaleia como uma manifestagdo de delirio cujo
conteido envolve um mecanismo que o paciente acredita
explicar a cefaleia (p.ex. a cefaleia ¢ o resultado de um dis-
positivo implantado na sua cabega por alienigenas).

Critérios diagnosticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Presenca de delirio cujo conteudo envolve um meca-
nismo que explicaria a cefaleia'
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por um dos ou
ambos 0s seguintes:
1. a cefaleia surgiu com ou apds o inicio do delirio,
ou levou ao seu diagnoéstico
2. acefaleia desapareceu ap6s a remissdo do delirio
D. Niaomelhorexplicada por outro diagndstico daICHD-3.2

Notas:

1. Por exemplo: o paciente acredita que um dispositivo foi
implantado na sua cabega, o qual esta causando a cefa-
leia, ou que ele tem um tumor cerebral causando a cefa-
leia, a despeito de provas irrefutaveis do contrario.

2. Quando um paciente inicialmente desenvolve uma cefa-
leia (p.ex. uma das cefaleias primarias classificadas na
Parte Um da ICHD-3) e entdo desenvolve uma expli-
cacdo delirante para a cefaleia, tal como ela sendo o
resultado de um tumor cerebral, apesar de ndo haver evi-
déncia médica a apoiar essa crenga, a cefaleia pode ndo
ser atribuida ao transtorno psiquiatrico; em vez disso,
a cefaleia deve ser codificada com uma cefaleia prima-

ria e o paciente deve receber o diagndstico psiquiatrico
adicional de transtorno delirante, tipo somdtico.

Comentirio: Delirios sdo crengas fixas falsas, baseadas em
inferéncias incorretas sobre a realidade, que sdo firmemente
sustentadas pelo paciente, apesar de evidéncias 6bvias em
contrario. Eles podem envolver uma falsa crenga de que uma
condi¢do médica grave (p.ex. tumor cerebral ou aneurisma)
estd presente e causa a cefaleia, apesar das provas repetidas
e tranquilizagdes apropriadas e competentes de que tal con-
digdo médica ndo esta presente. O conteudo do delirio pode
ser mais bizarro, tal como a ideia de um transmissor sendo
implantado cirurgicamente na cabega do paciente e causando
a cefaleia.
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Parte Trés

NEUROPATIAS CRANIANAS DOLOROSAS,
OUTRAS DORES FACIAIS E OUTRAS CEFALEIAS

13. Lesoes dolorosas dos nervos cranianos e outras dores faciais

14. Outras cefaleias
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13. Lesoes dolorosas dos nervos
cranianos e outras dores faciais

13.1 Dor atribuida a lesdo ou a doenga do nervo trigémeo
13.1.1 Neuralgia trigeminal
13.1.1.1 Neuralgia trigeminal classica
13.1.1.1.1 Neuralgia trigeminal classica puramente
paroxistica
13.1.1.1.2 Neuralgia trigeminal classica com dor continua
concomitante
13.1.1.2 Neuralgia trigeminal secundaria
13.1.1.2.1 Neuralgia trigeminal atribuida a esclerose multipla
13.1.1.2.2 Neuralgia trigeminal atribuida a lesdo expansiva
13.1.1.2.3 Neuralgia trigeminal atribuida a outra causa
13.1.1.3 Neuralgia trigeminal idiopatica
13.1.1.3.1 Neuralgia trigeminal idiopatica puramente
paroxistica
13.1.1.3.2 Neuralgia trigeminal idiopatica com dor continua
concomitante
13.1.2 Neuropatia trigeminal dolorosa
13.1.2.1 Neuropatia trigeminal dolorosa atribuida ao
herpes-zoster
13.1.2.2 Neuralgia pds-herpética trigeminal
13.1.2.3 Neuropatia trigeminal pos-traumatica dolorosa
13.1.2.4 Neuropatia trigeminal dolorosa atribuida a outro
transtorno
13.1.2.5 Neuropatia trigeminal dolorosa idiopatica
13.2 Dor atribuida a lesdo ou doenga do nervo glossofaringeo
13.2.1 Neuralgia glossofaringea
13.2.1.1 Neuralgia glossofaringea classica
13.2.1.2 Neuralgia glossofaringea secundaria
13.2.1.3 Neuralgia glossofaringea idiopatica
13.2.2 Neuropatia glossofaringea dolorosa
13.2.2.1 Neuropatia glossofaringea dolorosa atribuida a
causa conhecida
13.2.2.2 Neuropatia glossofaringea dolorosa idiopatica
13.3 Dor atribuida a lesdo ou doenga do nervo intermédio
13.3.1 Neuralgia do nervo intermédio
13.3.1.1 Neuralgia classica do nervo intermédio
13.3.1.2 Neuralgia secundaria do nervo intermédio
13.3.1.3 Neuralgia idiopatica do nervo intermédio
13.3.2 Neuropatia dolorosa do nervo intermédio
13.3.2.1 Neuropatia dolorosa do nervo intermédio atribuida
ao herpes-zoster
13.3.2.2 Neuralgia pds-herpética do nervo intermédio
13.3.2.3 Neuropatia dolorosa do nervo intermédio atribuida
a outro transtorno
13.3.2.4 Neuropatia dolorosa idiopatica do nervo intermédio
13.4 Neuralgia occipital
13.5 Sindrome pescogo-lingua
13.6 Neurite Optica dolorosa
13.7 Cefaleia atribuida a paralisia isquémica de nervo motor
ocular
13.8 Sindrome de Tolosa-Hunt
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13.9  Sindrome oculossimpatica paratrigeminal (sindrome
de Raeder)
13.10 Neuropatia oftalmoplégica dolorosa recorrente
13.11 Sindrome da ardéncia bucal (BMS)
13.12 Dor facial idiopatica persistente
13.13 Dor neuropatica central
13.13.1 Dor neuropatica central atribuida a esclerose
multipla (EM)
13.13.2 Dor central pos-acidente vascular cerebral

Introducado

Este capitulo estabelece um sistema de classificacdo para
lesGes dolorosas dos nervos cranianos e outras dores faciais
baseado em um consenso entre a Sociedade Internacional de
Cefaleia (IHS) e a Associagdo Internacional para o Estudo
da Dor (IASP).

A nosologia existente sobre dores dos nervos cranianos
ndo retrata de modo integral as diferengas sutis entre varias
condig¢des. No entanto, ao invés de abandonar muitos termos
diagnosticos estabelecidos ha muito tempo, esta classificacdo
manteve-os, fornecendo definigdes detalhadas para os diag-
noésticos diferenciais e os seus tipos, subtipos e subformas.

Fibras aferentes nos nervos trigémeo, intermédio, glos-
sofaringeo, ¢ vago, em adigdo as raizes cervicais altas via
nervos occipitais, transmitem o input nociceptivo as vias
centrais localizadas no tronco cerebral e as areas cerebrais
que processam a nocicepgao e a dor na cabega € no pescogo.
O cérebro percebe a dor na area inervada.

A dor pode manifestar-se em qualquer uma de muitas
formas distintas que se acredita refletirem diferengas nos
mecanismos patofisiologicos neurais, ainda que os detalhes
ndo sejam bem conhecidos. O que ¢ sabido ¢ que as dores
faciais neuropaticas podem ser classificadas com base nas
suas caracteristicas clinicas distintas e na sua etiologia. No
centro desse conceito esta a determinacdo clinica inicial do
principal grupo diagnoéstico dentro do qual a dor do paciente
melhor se encaixa, seguida pelas investigacdes etioldgicas
para tipos ¢ subtipos diagnosticos ¢ pela tomada de decisdo
terapéutica.

Ha varios eixos de classificagdo.

a) Sindromologia: neuralgia ou neuropatia

A divisdo entre, por exemplo, neuralgia trigeminal e neu-
ropatia trigeminal deve ser vista como uma forma pragmatica
de distinguir condi¢des nas quais as apresentagdes clinicas e
as abordagens terapéuticas diferem, enquanto as duas condi-
¢oes ndao podem ser classificadas com base na patologia ou
na patofisiologia atualmente conhecidas. O mesmo aplica-se
as condic¢des dolorosas associadas aos nervos glossofaringeo
¢ intermédio.

Uma importante causa de dor relacionada a um nervo
craniano ¢ o herpes-zoster. Apesar do fato que a dor trige-
minal que ocorre apds o herpes-zdster provavelmente leva
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a diferentes tipos de alteragdo patoldgica nas vias trigemi-
nais (i. e. tipo “nociceptor irritavel” versus “deaferentagdo”),
os dados disponiveis sdo muito limitados para classifica-los
como neuralgia versus neuropatia. Assim sendo, o bem esta-
belecido termo neuralgia pos-herpética esta mantido.

b) Localizagdo: dor neuropdtica central ou periférica

Uma lesdo ou ativagdo indevida destes nervos (dor neu-
ropatica periférica), ou das suas vias centrais (dor neuropa-
tica central), causa dor neuropatica na face.

¢) Etiologia: classica, idiopdtica ou secunddria

A causa de uma dor neuropatica pode ser clara, assim
como a infec¢do pelo virus varicela-zoster ou uma anor-
malidade estrutural (p.ex. placa de esclerose multipla)
demonstrada por imagem: tal dor ¢ denominada secundaria
e atribuida a essa causa. Em outros casos, nenhuma causa é
aparente (denominada idiopatica).

Para as neuralgias trigeminal, glossofaringea e do nervo
intermédio, o termo cldssica é reservado para os casos nos
quais a imagem ou a cirurgia tenham revelado compressdo
vascular do respectivo nervo. Estritamente falando, as neu-
ralgias classicas sdo secundarias (2 compressao neurovascu-
lar), mas ¢ benéfico separa-las de outras causas com base nas
opgdes terapéuticas mais amplas e na patofisiologia nervosa
potencialmente diferente.

13.1 Dor atribuida a lesdo ou doenca
do nervo trigémeo

13.1.1 Neuralgia trigeminal

Descrigdo: Um transtorno caracterizado por dores similares a
choques elétricos, breves, unilaterais e recorrentes, de inicio
e término abruptos, limitadas a distribui¢do de uma ou mais
divisdes do nervo trigémeo e desencadeadas por estimulos
indcuos. Pode desenvolver-se sem causa aparente ou ser o
resultado de outro transtorno diagnosticado. Adicionalmente,
pode haver dor continua concomitante, de intensidade mode-
rada, dentro da(s) area(s) de distribuigdo da(s) divisdo(des)
do nervo afetado.

Termos previamente utilizados: Tic douloureux, neuralgia trige-
minal primaria.

Critérios diagnosticos:

A. Paroxismos recorrentes de dor facial unilateral na(s)
distribui¢@o(des) de uma ou mais divisdes do nervo tri-
gémeo, sem irradiagdo além' e preenchendo os critérios
BeC

B. A dor possui todas as seguintes caracteristicas:

1. duragdo de uma fragdo de segundo a dois minutos>

2. intensidade forte®

3. qualidade em choque elétrico, disparo, facada ou
aguda

C. Precipitada por estimulos indcuos na distribuicéo trige-
minal afetada’
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Notas:

1. Em alguns pacientes, a dor pode irradiar para outra
divisdo, mas permanence restrita aos dermatomos
trigeminais.

2. A duragdo pode mudar ao longo do tempo, com os paro-

xismos tornando-se mais prolongados. Uma minoria de

pacientes relatara crises durando predominantemente >2
minutos.

A dor pode tornar-se mais grave com o passar do tempo.

4. Algumas crises podem ser - ou parecer ser - espontaneas,
mas deve haver um histoérico ou achado de dor provocada
por estimulo indcuo para que esse critério seja atendido.
Idealmente, o clinico que conduz o exame deve tentar
confirmar a historia replicando o fenomeno do desenca-
deamento. No entanto, isso pode nem sempre ser possi-
vel, devido a recusa do paciente, localizagdo anatémica
incomoda do gatilho e/ou outros fatores.

[98]

Comentarios: O diagnostico de 13.1.1 Neuralgia trigeminal
deve ser estabelecido clinicamente. As investigagdes sdo
delineadas com a intengéo de identificar uma causa provavel.

Afora o fendmeno do desencadeamento, a maioria dos
pacientes com 13.1.1 Neuralgia trigeminal ndo demonstra
anormalidades sensoriais dentro da distribuigdo trigeminal,
a menos que métodos avangados sejam empregados (p.ex.
teste sensorial quantitativo). Entretanto, em alguns, o exame
neurologico clinico pode apontar déficits sensoriais, os quais
devem levar a investigagdes de neuroimagem para explorar
uma causa possivel. O diagnostico de subformas tais como
13.1.1.1 Neuralgia trigeminal classica, 13.1.1.2 Neuralgia
trigeminal secundaria ou 13.1.1.3 Neuralgia trigeminal
idiopatica ¢ entdo possivel.

Quando muito intensa, a dor frequentemente sus-
cita a contragdo dos musculos da face no lado afetado (tic
douloureux).

Sintomas autonémicos leves, como lacrimejamento e/ou
vermelhidao do olho ipsilateral, podem estar presentes.

Apdés um paroxismo doloroso, habitualmente ha
um periodo refratario durante o qual a dor ndo pode ser
desencadeada.

13.1.1.1 Neuralgia trigeminal cldssica

Descrigdo: Neuralgia trigeminal desenvolvendo-se sem causa
aparente outra que a compressao neurovascular.

Critérios diagnasticos:

A. Paroxismos recorrentes de dor facial unilateral preen-
chendo os critérios para 13.1.1 Neuralgia trigeminal
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B. Demonstragdo, na RM ou durante cirurgia, de compres-
sdo neurovascular (ndo simplesmente contato), com
alteragdes morfoldgicas' na raiz do nervo trigémeo.

Nota:
1. Tipicamente atrofia ou deslocamento.

Comentarios: A atrofia e/ou deslocamento da raiz do nervo
em fung¢do da compressdo neurovascular tém associagdo
independente com os sinais e sintomas de 13.1.1 Neuralgia
trigeminal. Quando essas alteragdes anatOmicas estdo pre-
sentes, a condi¢do ¢ diagnosticada como 13.1.1.1 Neuralgia
trigeminal classica.

O local comum de compressdo neurovascular ¢ na zona
de entrada da raiz, com a compressdo por uma artéria sendo
mais claramente associada aos sintomas do que a compres-
sdo por uma veia. Técnicas de RM para medir o volume e a
area transversal da raiz estdo disponiveis. Alteragdes atrofi-
cas podem incluir desmielinizagdo, perda neuronal, altera-
¢Oes na microvasculatura e outras altera¢cdes morfologicas.
Enquanto os mecanismos exatos sobre como as mudangas
atroficas no nervo trigémeo contribuem para a geragdo da
dor, algumas evidéncias sugerem que, quando presente no
periodo pré-operatorio, elas predizem um bom desfecho pos-
-descompressdo microvascular.

Muitos pacientes com 13.1.1.1 Neuralgia trigeminal
classica ttém um inicio da dor passivel de lembranga.

A 13.1.1.1 Neuralgia trigeminal classica surge habi-
tualmente na segunda ou na terceira divisdo. A dor, rara-
mente, ocorre bilateralmente (mais sequencialmente do que
concomitantemente).

A 13.1.1.1 Neuralgia trigeminal classica pode ser pre-
cedida por um periodo de dor continua atipica chamada na
literatura de pré-neuralgia trigeminal.

Entre os paroxismos, a maioria dos pacientes sdo assinto-
maticos. Na subforma 13.1.1.1.2 Neuralgia trigeminal clas-
sica com dor continua concomitante ha, na area afetada, uma
dor de fundo prolongada.

13.1.1.1.1 Neuralgia trigeminal classica puramente
paroxistica

Descrigdo: Neuralgia trigeminal classica sem dor facial per-
sistente de fundo.

Critérios diagnosticos:

A. Paroxismos recorrentes de dor facial unilateral preen-
chendo os critérios para 13.1.1.1 Neuralgia trigeminal
classica

B. Auséncia de dor facial persistente entre as crises na dis-
tribuigdo trigeminal afetada.

Comentario: A 13.1.1.1.1 Neuralgia trigeminal cldssica pura-
mente paroxistica ¢ habitualmente responsiva, a0 menos ini-
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cialmente, a farmacoterapia (especialmente carbamazepina
ou oxcarbazepina).

13.1.1.1.2 Neuralgia trigeminal classica com dor continua
concomitante

Termos previamente utilizados: Neuralgia trigeminal atipica;
neuralgia trigeminal tipo 2.

Descrigdo: Neuralgia trigeminal classica com dor facial per-
sistente de fundo.

Critérios diagnosticos:

A. Paroxismos recorrentes de dor facial unilateral preen-
chendo os critérios para 13.1.1.1 Neuralgia trigeminal
classica

B. Dor continua ou quase continua concomitante, entre as
crises, na distribuig@o trigeminal afetada.

Comentario: A sensibiliza¢do periférica ou central pode ser
responsavel pela dor continua.

13.1.1.2 Neuropatia trigeminal secundaria

Descrigdo: Neuralgia trigeminal causada por uma doenga sub-
jacente. O exame clinico demonstra altera¢des sensoriais em
uma proporg¢ao significativa destes pacientes.

Critérios diagnosticos:

A. Paroxismos recorrentes de dor facial unilateral preen-
chendo o critério para 13.1.1 Neuralgia trigeminal, seja
puramente paroxistica ou associada a dor continua ou
quase continua concomitante

B. Uma doenga subjacente, reconhecidamente capaz de
causar a neuralgia e que a explica, foi demonstrada'

C. Niaomelhorexplicada por outro diagndstico daICHD-3.?

Notas:

1. Tumores no angulo cerebelopontino, malformagéo arte-
riovenosa ¢ esclerose multipla sdo causas reconhecidas.

2. A RM ¢ melhor equipada para detectar uma causa sub-
jacente para 13.1.1.2 Neuralgia trigeminal secunddria.
Outras investigagdes podem incluir o registro neurofisio-
l6gico dos reflexos trigeminais e os potenciais evocados
trigeminais, adequados para pacientes que ndo podem ser
submetidos a RM.

13.1.1.2.1 Neuralgia trigeminal atribuida a esclerose
mdultipla

Codificada emoutrolocal: 13.13.1 Dor neuropatica central atri-
buida a esclerose multipla (EM).
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Descrigdo: Neuralgia trigeminal causada por uma ou mais
placas de esclerose multipla (EM) na ponte ou na zona de
entrada da raiz do nervo trigémeo e associada a outros sin-
tomas e/ou sinais clinicos ou achados laboratoriais de EM.

Critérios diagnosticos:
A. Paroxismos recorrentes de dor facial unilateral preen-
chendo os critérios para 13.1.1 Neuralgia trigeminal
B. Ambos os seguintes:
1. esclerose multipla (EM) foi diagnosticada
2. uma placa de EM na zona de entrada da raiz trige-
minal ou na ponte afetando os aferentes primarios
intrapontinos foi demonstrada por RM, ou a sua
presenca ¢ sugerida por estudos eletrofisioldgi-
cos de rotina! demonstrando deficiéncia das vias
trigeminais
C. Nao melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3.

Nota:
1. Reflexo do piscamento ou potenciais evocados
trigeminais.

Comentarios: A 13.1.1.2.1 Neuralgia trigeminal atribuida a
esclerose multipla ocorre em 2-5% dos pacientes com escle-
rose multipla (EM), algumas vezes bilateralmente. Por outro
lado, a EM ¢ detectada somente em 2-4% dos casos de 13.1.1
Neuralgia trigeminal. Os sintomas da neuralgia trigeminal
raramente sdo uma caracteristica de apresentagdo da EM.

A lesdo na ponte afeta os terminais centrais intrapontinos
dos aferentes trigeminais que se projetam para os nucleos
trigeminais no tronco encefalico. Lesdes pontinas afetando
os neurdnios de segunda ordem do trato trigeminotalamico
habitualmente levam a dor ndo paroxistica e/ou a diseste-
sias ¢ devem ser classificadas como 13.13.1 Dor neuropatica
central atribuida a esclerose multipla (EM).

Alguns pacientes com EM séo identificados como porta-
dores de compressao neurovascular da raiz trigeminal. Acre-
dita-se que a EM aumenta a suscetibilidade da raiz do nervo
aos cfeitos da compressdo, levando mais prontamente aos
paroxismos dolorosos.

Pacientes com 13.1.1.2.1 Neuralgia trigeminal atribuida
a esclerose multipla se beneficiam menos das intervengdes
farmacolégicas e cirrgicas do que aqueles com 13.1.1.1
Neuralgia trigeminal cldssica.

13.1.1.2.2 Neuralgia trigeminal atribuida a lesdo expansiva

Descrigdo: Neuralgia trigeminal causada por contato entre o
nervo trigémeo afetado e uma lesdo expansiva.

Critérios diagnosticos:

A. Paroxismos recorrentes de dor facial unilateral preen-
chendo os critérios para 13.1.1 Neuralgia trigeminal

B. Ambos os seguintes:

1. uma lesdo expansiva em contato com o nervo tri-
gémeo afetado foi demonstrada
2. ador desenvolveu-se apds a identificagdo da lesdo
ou levou a sua descoberta
C. Nao melhor explicada por outro diagnodstico da ICHD-3.

Comentario: Pacientes com 13.1.1.2.2 Neuralgia trigeminal
atribuida a lesdo expansiva podem ou ndo ter sinais senso-
riais clinicamente detectaveis, enquanto que testes eletrofi-
siologicos do tipo reflexos trigeminais do tronco encefélico
demonstram anormalidades em quase todos os casos.

13.1.1.2.3 Neuralgia trigeminal atribuida a outra causa

Descrigdo: Neuralgia trigeminal causada por uma doenga sub-
jacente que ndo as descritas acima.

Critérios diagnosticos:

A. Paroxismos recorrentes de dor facial unilateral preen-
chendo os critérios para 13.1.1 Neuralgia trigeminal,
tanto puramente paroxistica como associada a dor con-
tinua ou quase continua concomitante, mas ndo neces-
sariamente unilateral

B. Ambos os seguintes:

1. um transtorno que ndo os descritos acima, mas
reconhecidamente capaz de causar neuralgia trige-
minal, foi diagnosticado'

2. a dor desenvolveu-se ap6s o inicio do transtorno
ou levou a sua descoberta

C. Nao melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3.

Nota:

1. Deformidade 6ssea da base do cranio, doenga do tecido
conjuntivo, malformagéo arteriovenosa, fistula arteriove-
nosa dural e causas genéticas de neuropatia ou de hipe-
rexcitabilidade dos nervos sdo causas reconhecidas.

13.1.1.3 Neuralgia trigeminal idiopatica

Descrigdo: Neuralgia trigeminal sem anormalidades significa-
tivas demonstradas por testes eletrofisioldgicos ou por RM.

Critérios diagnasticos:

A. Paroxismos recorrentes de dor facial unilateral preen-
chendo os critérios para 13.1.1 Neuralgia trigeminal,
tanto puramente paroxistica como associada a dor con-
tinua ou quase continua concomitante

B. Nem a 13.1.1.1 Neuralgia trigeminal cldssica ou a
13.1.1.2 Neuralgia trigeminal secundadria foram con-
firmadas através de investigacdo adequada, incluindo
testes eletrofisiologicos e RM!

C. Nao melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3.
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Nota:

1. O contato entre um vaso sanguineo € o nervo e/ou raiz
nervosa trigeminal € um achado comum nos exames de
neuroimagem de individuos saudaveis. Quando tal con-
tato ¢ encontrado na presenca de 13.1.1 Neuralgia tri-
geminal, mas sem evidéncia de alteragdes morfologicas
(p.ex. atrofia ou deslocamento) na raiz do nervo, os crité-
rios para 13.1.1.1 Neuralgia trigeminal cldssica ndo sdo
preenchidos, e a condicdo ¢ considerada idiopatica.

13.1.1.3.1 Neuralgia trigeminal idiopética puramente
paroxistica

Critérios diagndsticos:

A. Paroxismos recorrentes de dor facial unilateral preen-
chendo os critérios para 13.1.1.3 Neuralgia trigeminal
idiopadtica

B, Auséncia de dor entre as crises, na distribui¢do trigemi-
nal afetada.

13.1.1.3.2 Neuralgia trigeminal idiopética com dor
continua concomitante

Critérios diagndsticos:

A. Paroxismos recorrentes de dor facial unilateral preen-
chendo os critérios para 13.1.1.3 Neuralgia trigeminal
idiopadtica

B. Dor continua ou quase continua concomitante, entre as
crises, na distribui¢@o trigeminal afetada.

13.1.2 Neuropatia trigeminal dolorosa

Descrigdo: Dor facial na(s) distribuigdo(des) de um ou mais
ramos do nervo trigémeo causada por outro transtorno e
indicativo de dano neural. A dor primaria ¢ habitualmente
continua ou quase continua, e comumente descrita como em
queimagdo ou aperto, ou comparada a agulhadas. Paroxis-
mos dolorosos breves superimpostos podem ocorrer, mas
esses ndo sdo o tipo de dor predominante. Essa combina-
¢do distingue a neuropatia trigeminal dolorosa dos subtipos
de neuralgia trigeminal. Ha déficits sensoriais clinicamente
detectaveis na distribuicdo trigeminal ¢ a alodinia mecanica
¢ a hiperalgesia ao frio sdo comuns, preenchendo os critérios
da IASP para dor neuropatica. Como regra, as areas alodini-
cas sdo muito maiores do que as zonas-gatilho puntiformes
puntiformes presentes na neuralgia trigeminal.

13.1.2.1 Neuropatia trigeminal dolorosa atribuida ao
herpes-zéster

Descrigdo: Dor facial unilateral com dura¢do de menos de
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trés meses, na(s) distribui¢do(des) de um ou mais ramos do
nervo trigémeo, causada por e associada a outros sintomas e/
ou sinais clinicos de herpes-zdster agudo.

Critérios diagnosticos:
A. Dor facial unilateral na(s) distribuicdo(des) de um ou
mais ramos do nervo trigémeo, durando <3 meses
B. Um dos ou ambos os seguintes:
1. erupgdo herpética ocorreu na mesma distribuig¢@o
trigeminal
2. o virus varicela-zéster (VZV) foi detectado no
liquido cefalorraquidiano (LCR) por reagdo em
cadeia de polimerase (PCR)
3. ensaio por imunofluorescéncia direta para o anti-
geno do VZV, ou ensaio por PCR para o DNA do
VZV, ¢é positivo em células obtidas da base das
lesdes
C. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrios: O herpes-zoster afeta o ganglio trigeminal em
10-15% dos casos, com a divisdo oftalmica sendo acometida
em algo como 80% dos pacientes. Raramente, a dor ndo €
seguida por uma erupg¢do ou rash (zoster sine herpete). O
diagnostico em tais casos ¢ confirmado através da detecg@o,
pela reag@o em cadeia de polimerase, do DNA do virus vari-
cela-zoster no liquido cefalorraquidiano.

A 13.1.2.1 Neuropatia trigeminal dolorosa atribuida ao
herpes-zoster ¢ habitualmente em queimagdo, facada/dis-
paro, formigamento ou dolente, e acompanhada por alodinia
cutanea.

O herpes oftalmico pode estar associado a paralisias do
III, IV e/ou VI nervos cranianos.

O herpes-zoster ¢ comum em pacientes imunocompro-
metidos, ocorrendo em cerca de 10% daqueles com linfoma
e 25% dos pacientes com doenca de Hodgkin.

13.1.2.2 Neuralgia pés-herpética trigeminal

Termo previamente utilizado: Neuropatia trigeminal pos-her-
pética

Descrigdo: Dor facial unilateral persistindo ou recorrendo por
ao menos trés meses, na(s) distribuigdo(des) de um ou mais
ramos do nervo trigémeo, com alteragdes sensoriais varia-
veis, causada pelo herpes-zoster.

Critérios diagnosticos:

A. Dor facial unilateral na(s) distribuicdo(des) de um ou
mais ramos do nervo trigémeo, persistindo ou recor-
rendo por >3 meses e preenchendo o critério C

B. O herpes-zdster afetou o0 mesmo ramo (ou ramos) do
nervo trigémeo

C. Ador desenvolveu-se em relagdo temporal com a infec-
¢o pelo herpes-zoster!
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D. Nao melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3.

Nota:

1. Habitualmente, a dor ter-se-a desenvolvido enquanto o
rash ainda estava ativo, mas, ocasionalmente, depois,
apos a cura desse. Em tais casos, cicatrizes palidas ou
levemente arroxeadas podem estar presentes como
sequela da erupcdo herpética.

Comentarios: Apesar do nome consagrado, a neuralgia pos-
-herpética é, na verdade, uma neuropatia ou neuronopa-
tia: alteragdes anatomopatologicas significativas tém sido
demonstradas no nervo, no ganglio e na raiz do nervo. Em
13.1.2.2 Neuralgia pos-herpética trigeminal também ha evi-
déncias de inflamagéo estendendo-se para para o interior do
complexo trigeminal do tronco encefilico.

A ocorréncia de neuralgia pos-herpética seguindo-se ao
herpes-zoster agudo é mais provavel nos idosos.

A primeira divisdo do nervo trigémeo € a mais comu-
mente afetada na 13.1.2.2 Neuralgia pos-herpética trigemi-
nal, mas a segunda e a terceira divisdes também podem ser
envolvidas.

A dor da neuralgia pds-herpética ocorre, tipicamente, em
queimagdo e prurido - o Gltimo algumas vezes muito proe-
minente e extremamente incomodo. Também tipicamente, os
pacientes com neuralgia pos-herpética demonstram um claro
déficit sensorial e alodinia mecénica evocada pelo estimulo
com pincel (brush-evoked) na distribuicdo trigeminal envol-
vida. Muitos pacientes, no entanto, demonstram pouca perda
sensorial, e, ao invés disso, apresentam respostas aumenta-
das ao (s) estimulos térmico e¢/ou puntiforme.

13.123 Neuropatia trigeminal pés-traumdtica
dolorosa

Termo previamente utilizado: Anestesia dolorosa.

Descrigdo: Dor facial ou oral, unilateral ou bilateral, depois de
e causada por trauma sofrido pelo(s) nervo(s) trigémeo(s),
com outros sintomas e/ou sinais clinicos de disfun¢do do
nervo trigémeo.

Critérios diagnosticos:

A. Dor facial e/ou oral na(s) distribuigdo(des) de um dos
ou de ambos os nervos trigémeos ¢ preenchendo o cri-
tério C

B. Historico de um evento traumatico identificavel' rela-
cionado ao(s) nervo(s) trigémeo(s), com sinais clini-
camente evidentes positivos (hiperalgesia, alodinia) e/
ou negativos (hipoestesia, hipoalgesia) de disfuncdo do
nervo trig€meo

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:

1. a dor ¢ localizada na(s) distribuicdo(des) do(s)
nervo(s) trig€meo(s) afetado(s) pelo evento
traumatico

2. a dor desenvolveu-se <6 meses apés o evento
traumatico

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:

1. O evento traumatico pode ser mecanico, quimico, tér-
mico ou causado por radiagdo. Procedimentos neuroabla-
tivos para neuralgia trigeminal, direcionados ao ganglio
ou a raiz nervosa trigeminal, podem resultar em dor neu-
ropatica envolvendo uma ou mais das divisdes trigemi-
nais; isso deve ser considerado como pés-traumatico e
codificado aqui.

Comentario: A duragdo da dor varia amplamente, de paroxis-
tica a constante, podendo ser mista.

Especificamente ap6s uma lesdo pds-ganglionar indu-
zida por radiacdo, a neuropatia pode surgir apos mais de trés
meses.

A 13.1.2.3 Neuropatia trigeminal pos-traumdtica dolo-
rosa posterior a procedimentos neuroablativos direcionados
ao ganglio ou a raiz nervosa trigeminal pode coexistir com a
13.1.1 Neuralgia trigeminal, se a Gltima recidivar.

13.12.4 Neuropatia trigeminal dolorosa atribuida a
outro transtorno

Descrigdo: Dor facial ou oral, unilateral ou bilateral, na(s)
distribuigdo(des) de um ou mais ramo(s) do nervo trigémeo,
causada por um transtorno que ndo os descritos acima, com
outros sintomas e/ou sinais clinicos de disfungdo do nervo
trigémeo.

Critérios diagnosticos:

A. Dor facial unilateral ou bilateral na(s) distribuigdo(des)
de um dos ou ambos os nervo(s) trigémeos(s) ¢ preen-
chendo o critério C

B. Um transtorno, que ndo os descritos acima, mas reco-
nhecidamente capaz de causar neuropatia trigeminal
dolorosa com sinais clinicamente evidentes positivos
(hiperalgesia, alodinia) e/ou negativos (hipoestesia,
hipoalgesia) de disfungdo do nervo trigémeo, e afetando
um dos ou ambos os nervos trigémeos, foi diagnosticado

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:

1. a dor esta localizada na(s) distribuicdo(des) do(s)
nervo(s) trigémeo(s) afetada(s) pelo transtorno

2. a dor desenvolveu-se ap6s o inicio do transtorno
ou levou a sua descoberta

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.
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Comentarios: A neuropatia trigeminal dolorosa pode desen-
volver-se secundariamente a esclerose multipla, a uma lesdo
expansiva ou a uma doenga sistémica, com somente as
caracteristicas clinicas (tipo da dor espontanea, dor evocada
e presenga de déficits sensoriais) permitindo a distingdo entre
13.1.1.2 Neuralgia trigeminal secundaria ¢ 13.1.2 Neuropa-
tia trigeminal dolorosa.

A 13.1.2 Neuropatia trigeminal dolorosa causada por
uma doenga do tecido conjuntivo ou por transtornos heredi-
tarios ¢ habitualmente bilateral, mas pode comegar assime-
tricamente e, ocasionalmente, apresentar-se com dor paro-
xistica superimposta a dor de fundo. Ao final, os pacientes
desenvolverdo déficits sensoriais bilaterais e dor continua, o
que esclarece o diagndstico. A RM é normal, mas os reflexos
trigeminais sdo invariavelmente retardados ou ausentes.

13.12.5 Neuropatia trigeminal dolorosa idiopatica

Descrigdo: Dor unilateral ou bilateral na(s) distribuicio(Ges)
de um ou mais ramo(s) do(s) nervo(s) trig€meo(s), indicativa
de dano neural, porém de etiologia desconhecida.

Critérios diagnosticos:

A. Dor facial unilateral ou bilateral na(s) distribui¢ao(des)
de um dos ou ambos os nervo(s) trigémeo(s) e preen-
chendo o critério B

B. Sinais clinicamente evidentes positivos (hiperalgesia,
alodinia) e/ou negativos (hipoestesia, hipoalgesia) de
disfungdo do nervo trigémeo

C. Nenhuma causa foi identificada

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

13.2 Dor atribuida a lesdo ou doenca do
nervo glossofaringeo

13.2.1 Neuralgia glossofaringea
Termo previamente utilizado: Neuralgia vagoglossofaringea.

Descrigdo: Um transtorno caracterizado por dor aguda, breve
e unilateral, abrupta quanto ao inicio e ao término, nas dis-
tribuicdes ndo somente do nervo glossofaringeo, mas tam-
bém dos ramos auricular e e faringeo no nervo vago. A dor
¢ sentida na orelha, na base da lingua, na fossa tonsilar e/ou
abaixo do angulo da mandibula. Ela é comumente provocada
pelos atos de deglutir, falar ou tossir e pode remitir e recidi-
var do mesmo modo que a neuralgia do trig€meo.

Critérios diagndsticos:

A. Crises paroxisticas recorrentes de dor unilateral na dis-
tribui¢do do nervo glossofaringeo' e preenchendo o cri-
tério B
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B. A dor possui todas as seguintes caracteristicas:
1. dura de uns poucos segundos a dois minutos
2. intensidade forte
3. qualidade em choque elétrico, disparo, facada ou
aguda
4. precipitada pela deglutigdo, tosse, fala ou bocejo
C. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:
1. Na parte posterior da lingua, fossa tonsilar, faringe ou
angulo da mandibula e/ou na orelha.

Comentarios: A 13.2.1 Neuralgia glossofaringea pode ocorrer
junto com a 13.1.1 Neuralgia trigeminal.

O nervo laringeo superior ¢ um ramo do nervo vago. A
neuralgia do nervo laringeo superior apresenta-se de forma
similar, em sua localizagdo, a 13.2.1 Neuralgia glossofarin-
gea e pode ser dificil, em bases clinicas, distingui-la dessa.

Exames de imagem podem demonstrar compressdo neu-
rovascular do nervo glossofaringeo.

Antes do desenvolvimento de 13.2.1 Neuralgia glosso-
faringea, sensagdes desagradaveis podem ser sentidas nas
areas afetadas, por um periodo de semanas até diversos
meses.

A dor de 13.2.1 Neuralgia glossofaringea pode irradiar
até envolver o olho, nariz, queixo ou ombro. Pode ser grave
o suficiente para que os pacientes percam peso. Em casos
raros, as crises de dor estdo associados a sintomas vagais
tais como tosse, rouquiddo, sincope e/ou bradicardia. Alguns
autores propdem que se distinga entre as subformas faringea,
otalgica e vagal da neuralgia e tém sugerido utilizar o termo
neuralgia vagoglossofaringea quando a dor ¢ acompanhada
por assistolia, convulsdes e sincope.

O exame clinico habitualmente falha em demonstrar alte-
ragdes sensoriais na distribui¢do do nervo, porém, se déficits
sensoriais leves sdo encontrados, eles ndo invalidam o diag-
noéstico. Alteragdes maiores, ou um reflexo nauseoso redu-
zido/ausente, devem levar a investigagdo etiologica.

A 13.2.1 Neuralgia glossofaringea ¢ habitualmente res-
ponsiva, a0 menos inicialmente, a farmacoterapia (em espe-
cial carbamazepina ou oxcarbazepina). Tem sido sugerido
que a aplicacdo de anestésico local na tonsila e na parede
faringea pode prevenir as crises por algumas horas.

13211 Neuralgia glossofaringea classica

Descrigdo: Neuralgia glossofaringea desenvolvendo-se sem
causa aparente outra que a compressao neurovascular.

Critérios diagnosticos:

A. Paroxismos recorrentes de dor unilateral preenchendo
os critérios para 13.2.1 Neuralgia glossofaringea

B. Demonstragdao na RM, ou durante cirurgia, de compres-
sdo neurovascular da raiz do nervo glossofaringeo.
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13212 Neuralgia glossofaringea secundaria

Descrigdo: Neuralgia glossofaringea causada por uma doenga
subjacente.

Critérios diagnosticos:

A. Paroxismos recorrentes de dor unilateral preenchendo
os critérios para 13.2.1 Neuralgia glossofaringea

B. Foi demonstrada uma doenga subjacente, reconhecida-
mente capaz de causar, e explicando, a neuralgia.!

Nota:

1. Harelatos individuais de 13.2.1.2 Neuralgia glossofarin-
gea secunddria causada por trauma cervical, esclerose
multipla, tumores tonsilares ou regionais, tumores do
angulo cerebelopontino e malformagao de Arnold-Chiari.

13213 Neuralgia glossofaringea idiopatica

Descrigdo: Neuralgia glossofaringea sem evidéncia tanto
de compressdo neurovascular como de doenga causal
subjacente.

Critérios diagnosticos:

A. Paroxismos recorrentes de dor unilateral preenchendo
os critérios para 13.2.1 Neuralgia glossofaringea

B. As investigagdes ndo encontraram nem compressao
neurovascular nem um doenga subjacente reconhecida-
mente capaz de causar 13.2.1.2 Neuralgia glossofarin-
gea secundaria

C. Nao melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3.

13.2.2 Neuropatia glossofaringea dolorosa

Descrigdo: Dor na distribui¢@o do nervo glossofaringeo (parte
posterior da lingua, fossa tonsilar, faringe e/ou embaixo do
angulo da mandibula). Além disso, a dor ¢ comumente per-
cebida na orelha ipsilateral. A dor primaria ¢ habitualmente
continua ou quase continua ¢ comumente descrita como em
queimagdo ou aperto ou comparada a agulhadas. Paroxismos
breves podem estar superimpostos, mas eles ndo sdo o tipo
de dor predominante. Essa combinag@o distingue a neuropa-
tia glossofaringea dolorosa das subformas de 13.2.1 Neural-
gia glossofaringea. Déficits sensoriais podem estar presentes
na parte posterior ipsilateral da lingua e da fossa tonsilar, e o
reflexo nauseoso pode estar fraco ou ausente.

13221 Neuropatia glossofaringea dolorosa atribuida
a causa conhecida

Descrigdo: Dor continua ou quase continua unilateral, com
ou sem paroxismos breves superimpostos, na distribuigdo

do nervo glossofaringeo e causada por outro transtorno
identificado.

Critérios diagndsticos:
A. Dor continua ou quase continua unilateral' na distribui-
¢do do nervo glossofaringeo e preenchendo o critério C
B. Um transtorno reconhecidamente capaz de causar neu-
ropatia glossofaringea dolorosa foi diagnosticado?
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:
1. ador ¢ ipsilateral ao nervo glossofaringeo afetado
pelo transtorno
2. a dor desenvolveu-se ap6s o inicio do transtorno
ou levou a sua descoberta
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Notas:

1. Paroxismos breves podem estar superimpostos, mas nao
s80 o tipo de dor predominante.

2. Tumores no angulo cerebelopontino ¢ dano iatrogénico
durante procedimentos tém sido relatados como causa-
dores de neuropatia glossofaringea dolorosa.

13222 Neuropatiaglossofaringea dolorosaidiopatica

Descrigdo: Dor continua ou quase continua unilateral, com ou
sem paroxismos breves superimpostos, na distribui¢do do
nervo glossofaringeo e de etiologia desconhecida.

Critérios diagnosticos:

A. Dor unilateral continua ou quase continua' na distribui-
¢do do nervo glossofaringeo

B. Nenhuma causa foi identificada

C. Nao melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3.

Nota:
1. Paroxismos breves podem estar superimpostos, mas ndo
s80 o tipo de dor predominante.

13.3 Dor atribuida a lesdo ou doenca do
nervo intermédio

13.3.1 Neuralgia do nervo intermédio
Termo previamente utilizado: Neuralgia geniculada.

Descrigdo: Um transtorno raro caracterizado por paroxismos
breves de dor sentidos profundamente no canal auditivo,
algumas vezes irradiando-se para a regido parieto-occipital.
Na vasta maioria dos casos, ¢ encontrada compressdo vas-
cular no ato cirurgico, ocasionalmente com uma aracnoide
espessada, mas ela pode desenvolver-se sem causa aparente
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ou como complicagdo do herpes-zoster ou, muito raramente,
da esclerose multipla ou de um tumor. Ela é provocada pela
estimulacdo de uma area de gatilho na parede posterior do
canal auditivo e/ou regido periauricular.

Critérios diagnasticos:

A. Crises paroxisticas de dor unilateral na distribuicdo do
nervo intermédio! e preenchendo o critério B

B. A dor possui todas as seguintes caracteristicas:
1. duragdo de alguns segundos a minutos
2. intensidade forte
3. qualidade em disparo, facada ou aguda
4. precipitada pela estimulacdo de uma area de gati-
lho na parede posterior do canal auditivo e/ou regido
periauricular

C. Niaomelhorexplicadapor outro diagndstico daICHD-3.2

Notas:

1. A dor é localizada no canal auditivo, na orelha, na regido
do processo mastoide e ocasionalmente do palato mole e
pode algumas vezes irradiar-se para a regido temporal ou
para o angulo da mandibula.

2. Em vista da inervagdo complexa e sobreposta da orelha
externa, derivada dos nervos trigémeo (auriculotempo-
ral), facial (nervo intermédio), glossofaringeo, vago ¢
segunda raiz cervical, a atribuicdo de neuralgias a um
unico nervo pode ndo ser facil nesta regido do corpo
quando um contato neurovascular especifico nao pode
ser visualizado.

Comentario: Transtornos do lacrimejamento, salivagdo e/ou
paladar algumas vezes acompanham a dor da 13.3.1 Neural-
gia do nervo intermédio.

13.3.1.1 Neuralgia classica do nervo intermédio

Descrigdo: Neuralgia do nervo intermédio desenvolvendo-se
sem causa aparente outra que a compressao neurovascular.

Critérios diagnasticos:

A. Paroxismos recorrentes de dor unilateral preenchendo
os critérios para 13.3.1 Neuralgia do nervo intermédio

B. Demonstragdo, na RM ou durante cirurgia, de compres-
sdo neurovascular da raiz do nervo intermédio.

13.3.1.2 Neuralgia secundaria do nervo intermédio

Descrigdo: Neuralgia do nervo intermédio causada por uma
doenga subjacente.

Critérios diagndsticos:

A. Paroxismos recorrentes de dor unilateral preenchendo
os critérios para 13.3.1 Neuralgia do nervo intermédio
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B. Foi demonstrada uma doenga subjacente, reconhecida-
mente capaz de causar, e explicando, a neuralgia.!

Nota:

1. Ha relatos individuais de 13.3.1.2 Neuralgia secundaria
do nervo intermédio causada por esclerose multipla ou
tumor. Nesse ultimo caso, os déficits neurologicos oriun-
dos do dano a outros nervos em estreita proximidade ten-
dem a dominar a apresentagdo clinica. O herpes-zdster
tipicamente leva, habitualmente, a 13.3.2.1 Neuropatia
dolorosa do nervo intermédio atribuida ao herpes-zos-
ter em vez de 13.3.1.2 Neuralgia secundaria do nervo
intermédio.

13.3.1.3 Neuralgia idiopatica do nervo intermédio

Descrigdo: Neuralgia do nervo intermédio sem evidéncia tanto
de compressdo neurovascular como de uma doenga subja-
cente causal.

Critérios diagnosticos:

A. Paroxismos recorrentes de dor unilateral preenchendo
os critérios para 13.3.1 Neuralgia do nervo intermédio

B. As investigagdes ndo encontraram nem compressiao
neurovascular nem uma doenga subjacente reconheci-
damente capaz de causar 13.3.1.2 Neuralgia secundaria
do nervo intermédio

C. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

13.3.2 Neuropatia dolorosa do nervo intermédio

Descrigdo: Dor na(s) distribuicdo(des) do(s) nervo(s) inter-
médio(s) (canal auditivo, orelha ou regido do processo mas-
toide), habitualmente descrita pelo paciente como magante,
na profundidade da orelha e continua ou quase continua.
Breves paroxismos podem estar superimpostos, mas eles ndo
s80 o tipo de dor predominante. Esta combinagdo distingue
a neuropatia dolorosa do nervo intermédio das subformas de
13.3.1 Neuralgia do nervo intermédio. Déficits sensoriais,
habitualmente leves, podem estar presentes no canal audi-
tivo, na orelha ou na pele que recobre o processo mastoide.

13321 Neuropatia dolorosa do nervo intermédio
atribuida ao herpes-zéster

Termo previamente utilizado: A 13.3.2.1 Neuropatia dolorosa
do nervo intermédio atribuida ao herpes-zoster associada a
paresia facial é conhecida como sindrome de Ramsay Hunt.

Descrigdo: Dor continua ou quase continua unilateral, com ou
sem paroxismos breves superimpostos, na distribui¢do do
nervo intermédio e sentida profundamente no canal auditivo,
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causada pela infec¢@o do nervo intermédio por herpes-zdster
e comumente associada a paresia facial ¢ outros sintomas
e/ou sinais clinicos da infecgdo ou das suas consequéncias.

Critérios diagnosticos:
A. Dor continua ou quase continua unilateral! na distribui-
¢do do nervo intermédio? e preenchendo o critério C
B. Um ou mais dos seguintes:
1. erupgdo herpética ocorreu na distribuigdo do nervo
intermédio®
2. o virus da varicela-zéster (VZV) foi detectado no
liquido cefalorraquidiano (LCR) por reagdo em
cadeia da polimerase (PCR)
3. ensaio por imunofluorescéncia direta para o anti-
geno do VZV, ou ensaio por PCR para o DNA do
VZV, é positivo em células obtidas da base das
lesdes
C. A dor desenvolveu-se em relagdo temporal com o
herpes-zoster?
D. Naomelhorexplicada por outro diagnostico daICHD-3.°

Notas:

1. Paroxismos breves podem estar superimpostos, mas ndo
sd0 o tipo de dor predominante.

2. No canal auditivo, orelha e/ou regido do processo
mastoide.

3. Devido a disseminagdo viral, outros nervos cranianos
podem vir a ser afetados.

4. A dor pode preceder a erupcdo herpética.

5. O diagnostico ¢ confirmado clinicamente nos estagios
agudos através da deteccdo de vesiculas na membrana
timpanica, canal auditivo, orelha e/ou na pele que reco-
bre o processo mastoide. Elas também podem ser obser-
vadas no terco anterior da lingua, atingido pelo virus via
nervo corda do timpano, ou no palato duro, suprido por
um ramo remanescente vestigial do nervo facial.

Comentarios: Outros nervos cranianos (VIIL, IX, X, XI) tam-
bém podem ser afetados, levando a actfeno, perda auditiva,
vertigem, nausea, rouquiddo e disfagia.

Apesar de pouco ser sabido sobre o curso natural de
13.3.2.1 Neuropatia dolorosa do nervo intermédio atribuida
ao herpes-zoster, a dor pode permanecer por mais de trés
meses; ela deve ser entdo classificada como 13.3.2.2 Neural-
gia pos-herpética do nervo intermédio.

13322 Neuralgia pés-herpética do nervo intermédio

Descrigdo: Dor unilateral persistindo ou recorrendo por ao
menos trés meses na distribui¢do do nervo intermédio, sen-
tida profundamente no canal auditivo, causada pela infec¢do
do nervo intermédio por herpes-zoster.

Critérios diagnosticos:

A. Dor unilateral na distribui¢io do nervo intermédio,'
persistindo ou recorrendo por >3 meses e preenchendo
o critério C

B. Ocorreu infecgdo do nervo intermédio por herpes-zoster

C. Adordesenvolveu-se em relagdo temporal com a infec-
¢do por herpes-zoster?

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Notas:

1. No canal auditivo, orelha e/ou regido do processo
mastoide.

2. Habitualmente, a dor ter-se-a desenvolvido enquanto a
infec¢do ainda estava ativa, mas, ocasionalmente, depois
disso.

133.23 Neuropatia dolorosa do nervo intermédio
atribuida a outro transtorno

Descrigdo: Dor continua ou quase continua unilateral, com ou
sem paroxismos breves superimpostos, na distribui¢do no
nervo intermédio e causada por um transtorno outro que niao
a infec¢do por herpes-zoster. Pode haver outros sintomas e/
ou sinais clinicos do transtorno causal.

Critérios diagnosticos:

A. Dor continua ou quase continua unilateral' na distribui-
¢do do nervo intermédio,? preenchendo o critério C

B. Um transtorno afetando o nervo intermédio, outro que
a infec¢do por herpes-zoster mas reconhecidamente
capaz de causar neuropatia dolorosa do nervo intermé-
dio, foi diagnosticado’

C. A dor desenvolveu-se apds o inicio do transtorno ou
levou a sua descoberta

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Notas:

1. Paroxismos breves podem estar superimpostos, mas ndo
s80 o tipo de dor predominante.

2. No canal auditivo, orelha e/ou regido do processo
mastoide.

3. A 13.3.2 Neuropatia dolorosa do nervo intermédio tem
sido descrita raramente em pacientes com tumores faciais
ou lesdo do ganglio geniculado.

133.2.4 Neuropatia dolorosa idiopatica do
nervo intermédio
Descrigdo: Dor continua ou quase continua unilateral, com ou

sem paroxismos breves superimpostos, na(s) distribui¢do(-
¢oes) do nervo intermédio e de etiologia desconhecida.
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Critérios diagnasticos:

1. Dor na(s) distribui¢do(des) do nervo intermédio' em um
ou ambos os lados

2. Nenhuma causa foi identificada

3. Nao melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3.

Nota:
1. No canal auditivo, orelha e/ou regido do processo
mastoide.

13.4 Neuralgia occipital

Descrigdo: Dor paroxistica, em disparo ou em facada, unilate-
ral ou bilateral, na parte posterior do couro cabeludo, na(s)
distribuigdo(des) dos nervos occipitais maior, menor e/ou
terceiro, algumas vezes acompanhada por redugdo da sensi-
bilidade ou disestesia na area afetada e habitualmente asso-
ciada a dolorimento sobre o(s) nervo(s) envolvido(s).

Critérios diagndsticos:

A. Dor unilateral ou bilateral na(s) distribui¢do (6es) dos
nervos occipitais maior, menor e/ou terceiro e preen-
chendo os critérios B-D

B. A dor possui ao menos duas das trés seguintes
caracteristicas:

1. recorrendo em crises paroxisticas durando de pou-
cos segundos a minutos

2. intensidade forte

3. qualidade em disparo, facada ou aguda

C. A dor esta associada a ambos os seguintes:

1. disestesia e¢/ou alodinia aparentes durante a esti-
mulag¢édo indcua do couro cabeludo e/ou cabelo
2. um dos ou ambos os seguintes:
a) dolorimento sobre os ramos nervosos afetados
b) pontos-gatilho na emergéncia do nervo occi-
pital maior ou na distribuicdo de C2

D. Ador ¢ aliviada temporariamente pelo bloqueio anesté-
sico do(s) nervo(s) afetado(s)

E. Naomelhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentarios: A dor da 13.4 Neuralgia occipital pode atingir a
area fronto-orbital, através das conexdes interneuronais tri-
geminocervicais nos nucleos espinhais do trig€meo.

A 13.4 Neuralgia occipital deve ser distinguida da dor
occipital referida proveniente das articulagdes atlantoaxial
ou zigapofisarias superiores ou de pontos-gatilho sensiveis
nos musculos do pescogo ou nas suas insergoes.

13.5 Sindrome pescoco-lingua
Descrigdo: Dor occipital e/ou cervical alta de inicio imediato,

unilateral, do tipo aguda ou em facada e habitualmente forte,
ocasionada por movimento rotatorio e repentino da cabeca e
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acompanhada por sensagdo e/ou postura anormal da lingua
ipsilateral.

Critérios diagnosticos:

A. Ao menos dois episodios preenchendo os critérios B-D

B. Dor unilateral aguda ou em facada! na parte alta do pes-
cogo e/ou regido occipital com simultidnea sensagdo e/
ou postura anormal da lingua ipsilateral

C. Precipitada pela rotagdo repentina do pescogo

D. Duragéo de segundos a diversos minutos

E. Naomelhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:
1. Pode haver ou ndo disestesia simultinea.

Comentario: Um estudo recente descreveu esta condi¢do em
detalhes, justificando a sua promogao do Apéndice (onde ela
apareceu na ICHD-3 beta).

13.6 Neurite dptica dolorosa
Termo previamente utilizado: Neurite retrobulbar.

Descrigio: Dor atras de um dos ou ambos os olhos causada por
desmielinizagdo do(s) nervo(s) dptico(s) ¢ acompanhada por
diminuigdo da visdo central.

Critérios diagnosticos:

A. Dor unilateral ou bilateral retro-orbital, orbital, frontal
e/ou temporal preenchendo o critério C

B. Evidéncia clinica, eletrofisioldgica, de imagem e/ou
laboratorial confirmando neurite optica!

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:
1. a dor desenvolveu-se em relagdo temporal com a

neurite optica

2. ador ¢ agravada pela movimentagdo ocular

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:
1. A RM real¢ada por gadolinio mostra o realce do nervo
optico em 90% dos casos de 13.6 Neurite optica dolorosa.

Comentarios: Séries clinicas relatam que a prevaléncia de dor
na neurite optica ¢ de cerca de 90%. A dor pode preceder o
prejuizo visual.

A 13.6 Neurite optica dolorosa frequentemente é uma
manifesta¢do da esclerose multipla.

13.7 Cefaleia atribuida a paralisia
isquémica de nervo motor ocular

Descrigdo: Dor frontal e/ou periorbital unilateral causada
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por e associada a outros sintomas e/ou sinais clinicos de
paresia isquémica do(s) nervo(s) craniano(s) III, IV e/ou V
ipsilateral(is).

Critérios diagnosticos:

A. Cefaleia frontal e/ou periorbital unilateral preenchendo
o critério C

B. Evidéncia clinica ¢ de imagem confirmando uma para-
lisia isquémica de nervo motor ocular'

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:
1. acefaleia ¢ ipsilateral a paralisia de nervo motor
2. cefaleia desenvolveu-se em relagdo temporal com

a paralisia de nervo motor
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:

1. A 13.7 Cefaleia atribuida a paralisia isquémica de nervo
motor ocular pode ocorrer prévia ou simultaneamente ao
inicio da diplopia.

Comentdrio: A maioria das paralisias dos nervos motores ocu-
lares sdo dolorosas, independentemente da presenca ou da
auséncia de diabetes. A dor ¢ mais frequente nos pacientes
com paralisias do III nervo, menos frequente naqueles com
paresia do VI nervo e menos ainda nos casos de paresia do
IV nervo.

13.8 Sindrome de Tolosa-Hunt

Descrigdo: Dor orbital ou periorbital unilateral associada a
paresia de um ou mais dentre os nervos cranianos III, IV e/
ou VI, causada por uma inflamagdo granulomatosa no seio
cavernoso, fissura orbital superior ou 6rbita.

Critérios diagnosticos:
A. Cefaleia orbital ou periorbital unilateral preenchendo o
critério C
B. Ambos os seguintes:
1. inflamagdo granulomatosa do seio cavernoso, fis-
sura orbital superior ou orbita, demonstrada por
RM ou bidpsia
2. paresia de um ou mais dentre os nervos cranianos
II1, IV e/ou VI ipsilateral(is)
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:
1. acefaleia ¢ ipsilateral a inflamagdo granulomatosa
2. acefaleia precedeu a paresia do(s) nervo(s) III, IV
e/ou VI por <2 semanas, ou desenvolveu-se com ela
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentarios: Alguns casos relatados de 13.8 Sindrome de
Tolosa-Hunt tiveram envolvimento adicional do V nervo
(comumente da primeira divisdo) ou dos nervos optico, VII

ou VIII. A inervagdo simpatica da pupila é ocasionalmente
afetada.

O acompanhamento cuidadoso € necessario para excluir
outras causas de oftalmoplegia dolorosa, tais como tumores,
vasculite, meningite basal, sarcoidose ou diabetes mellitus.

A dor e a paresia da 13.8 Sindrome de Tolosa-Hunt
desaparecem quando essa é adequadamente tratada com
corticosteroides.

13.9 Sindrome oculossimpdtica
paratrigeminal (sindrome de Raeder)

Descrigdo: Dor unilateral e constante, na distribui¢do da divi-
sdo oftalmica do nervo trigémeo, algumas vezes estendendo-
-se a divisdo maxilar, acompanhada por sindrome de Horner
ipsilateral e causada por um transtorno na fossa craniana
média ou da artéria carétida.

Critérios diagndsticos:

A. Cefaleia unilateral e constante preenchendo o critério C

B. Sindrome de Horner unilateral, com evidéncia por
exame de imagem de uma doenga subjacente na fossa
craniana média ou na artéria carotida ipsilateral

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relagdo temporal

com o inicio do transtorno subjacente ou levou a

sua descoberta

2. acefaleia apresenta uma das ou ambas as seguintes
caracteristicas:

a) localizada na distribuicdo da divisdo oftal-
mica do nervo trigémeo, com ou sem irradia-
¢éo para a divisdo maxilar

b) agravada pela movimentagdo ocular

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentario: A descri¢do original da 13.9 Sindrome oculos-
simpatica paratrigeminal (sindrome de Raeder) é conside-
rada um exemplo classico da metodologia clinicoanatomica
do inicio do século XX e foi util porque o envolvimento de
fibras simpaticas oculopupilares indicava uma lesao da fossa
craniana média. E muito debatido se o termo sindrome de
Raeder deve ser utilizado atualmente, mas a sindrome de
Horner dolorosa ainda é considerada por alguns autores
como sendo uma indicagdo util, em termos diagndsticos, de
uma lesdo na fossa craniana média ou de dissec¢do da artéria
carotida.

13.10 Neuropatia oftalmoplégica dolorosa
recorrente

Termo previamente utilizado: Migranea oftalmoplégica (esse
termo antigo ¢ inapropriado foi rejeitado, pois essa sin-
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drome ndo € migranosa, mas sim uma neuropatia dolorosa
recorrente).

Descrigdo: Crises repetidas de paresia de um ou mais ner-
vos cranianos oculares (comumente o III), com cefaleia
ipsilateral.

Critérios diagnosticos:

A. Ao menos duas crises preenchendo o critério B

B. Ambos os seguintes:
1. cefaleia unilateral
2. paresia ipsilateral de um, dois ou todos os trés ner-

vos motores oculares'

C. Lesdo orbital, parasselar ou da fossa posterior foi
excluida através de investigag@o apropriada

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:
1. Alguns dados sugerem que a cefaleia pode desenvolver-
-se até 14 dias antes da paresia motora ocular.

Comentarios: O realce com gadolinio ou o espessamento do
nervo podem ser demonstrados utilizando a RM.

O tratamento com corticosteroides € benéfico em alguns
pacientes.

13.11 Sindrome da ardéncia bucal (BMS)

Termos previamente utilizados: Estomatodinia, ou, quando limi-
tada a lingua, glossodinia.

Descrigdo: Uma sensagdo intraoral disestésica ou em quei-
magao, recorrendo diariamente por mais de duas horas/dia
por mais de trés meses, sem lesdes causais clinicamente
evidentes.

Critérios diagnasticos:
A. Dor oral' preenchendo os critérios B e C
B. Recorrendo diariamente por >2 horas/dia por >3 meses
C. A dor possui ambas as seguintes caracteristicas:
1. qualidade em queimagio®
2. sentida superficialmente na mucosa oral
D. A mucosa oral é de aparéncia normal e o exame clinico,
incluindo a testagem da sensibilidade, ¢ normal
E. Naomelhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Notas:

1. A dor ¢é habitualmente bilateral; o local mais comum ¢é a
ponta da lingua.

2. A intensidade da dor flutua.

Comentarios: Secura subjetiva da boca, disestesia e alteragdo
do paladar podem estar presentes.
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Ha um alto predominio de mulheres na menopausa, e
alguns estudos demostram transtornos psicossociais ¢ psi-
quiatricos comorbidos. Investigagdes laboratoriais ¢ de ima-
gem cerebral tém indicado alteragdes nos sistemas nervosos
central e periférico.

E tema de debate o quanto a sindrome da ardéncia bucal
secundaria atribuida a um transtorno local (candidiase,
liquen plano, hipossalivagdo) ou sistémico (induzida por
medicacdo, anemia, deficiéncias de vitamina B12 ou acido
folico, sindrome de Sjogren, diabetes) deve ser considerada
como uma entidade individual. As evidéncias atuais ndo jus-
tificam a sua inclusdo nem mesmo no Apéndice.

13.12 Dor facial idiopdtica persistente
Termo previamente utilizado: Dor facial atipica.

Descrigdo: Dor facial e/ou oral persistente, com apresentagdes
variaveis porém recorrendo diariamente por mais de duas
horas/dia, por mais de trés meses, na auséncia de déficit neu-
rologico clinico.

Critérios diagnosticos:
A. Dor facial e/ou oral preenchendo os critérios B e C
B. Recorrendo diariamente por >2 horas/dia por >3 meses
C. A dor possui ambas as seguintes caracteristicas:
1. pobremente localizada e ndo seguindo a distribui-
¢do de um nervo periférico
2. qualidade magante, dolente ou incomoda
D. O exame clinico neuroldgico ¢ normal
E. Causa dentaria foi excluida através de investigagdo
apropriada
F. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentarios: Uma grande variedade de palavras € utilizada
pelos pacientes para descrever o carater da 13.12 Dor facial
idiopatica persistente, mas ela é mais frequentemente des-
crita como magante, irritante ou dolorida, tanto profunda
como superficial. Ela pode ter exacerbag¢des agudas e ¢ agra-
vada pelo estresse. Com o tempo, ela pode alastrar-se para
uma area mais ampla da regido craniocervical.

Pacientes com 13.12 Dor facial idiopdtica persistente
sdo predominantemente do sexo feminino.

A 13.12 Dor facial idiopatica persistente pode ser
comorbida com outras condigdes relacionadas a dor, como
dor disseminada cronica ¢ sindrome do intestino irritavel.
Somado a isso, ela apresenta-se com altos niveis de comor-
bidade psiquiatrica e incapacidade psicossocial.

A 13.12 Dor facial idiopatica persistente pode originar-
-se de uma interveng¢do ou lesdo menor na face, maxilas, den-
tes ou gengivas, mas persiste apds a cura do evento nocivo
inicial, sem qualquer causa local demonstravel. No entanto,
testes psicofisicos ou neurofisioldgicos podem demonstrar
anormalidades sensoriais. Parece existir um continuo entre
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13.12 Dor facial idiopatica persistente induzida por trauma
ndo significativo e 13.1.2.3 Neuropatia trigeminal pos-trau-
matica dolorosa causada obviamente por um dano significa-
tivo inflingido aos nervos periféricos.

O termo odontalgia atipica tem sido aplicado a uma dor
continua em um ou mais dentes ou em um alvéolo dentario,
apos extracdo, na auséncia de qualquer causa dentaria habi-
tual. Isso € considerado como sendo um subtipo de 13.12 Dor
facial idiopatica persistente, embora seja mais localizada, a
idade média de inicio seja menor e haja um maior equilibrio
entre os sexos. Baseado na historia de trauma, a odontalgia
atipica também pode ser uma subforma de 13.1.2.3 Neuropa-
tia trigeminal pos-traumdatica dolorosa. Esses subtipos/sub-
formas, se existem, ndo tém sido suficientemente estudados
para que sejam propostos critérios diagnosticos.

13.13 Dor neuropdtica central

Descrigdo: Dor craniocervical unilateral ou bilateral de origem
central, com apresentacdo variavel, com ou sem altera¢des
sensoriais. Dependendo da causa, ela pode ser constante ou
remitente e recidivante.

13.13.1 Dor neuropdtica central atribuida a
esclerose miiltipla (EM)

Descrigdo: Dor craniocervical unilateral ou bilateral com
apresentagdo variada, com ou sem alteragdes sensoriais, atri-
buida a uma les@o desmielinizante das conexdes ascendentes
centrais do nervo trigémeo, em uma pessoa com esclerose
multipla. Ela comumente remite e recidiva.

Critérios diagnosticos:

A. Dor facial e/ou cefalica preenchendo o critério C!

B. Esclerose multipla (EM) foi diagnosticada, com
demonstragdo por RM de uma lesdo desmielinizante
no tronco cerebral ou nas projecdes ascendentes dos
nucleos trigeminais

C. A dor desenvolveu-se em relagdo temporal com a lesdo
desmielinizante ou levou a sua descoberta

D. Nao melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3.

Nota:
1. A dor pode ser paroxistica ou continua.

Comentdrio: Anormalidades sensoriais ndo dolorosas (habi-
tualmente disestesia, mas também hipoestesia, anestesia,
hipoalgesia, parestesia, etc) podem coexistir com a dor na
13.13.1 Dor neuropdtica central atribuida a esclerose mul-
tipla (EM).

13.13.2 Dor central pés-acidente vascular cerebral

Descrigdo: Dor facial e/ou cefalica, habitualmente unilateral,
com apresenta¢des variaveis envolvendo partes da regido
craniocervical ou toda ela e associada a comprometimento
da sensibilidade, ocorrendo dentro de seis meses apds e cau-
sada por um acidente vascular cerebral. Nao € explicavel por
uma lesdo do nervo trig€meo periférico ou de outros nervos
cranianos ou cervicais.

Critérios diagnasticos:
A. Dor facial e/ou cefalica preenchendo o critério C
B. Um acidente vascular isquémico ou hemorragico
ocorreu
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:
1. ador desenvolveu-se dentro de seis meses apos o
acidente vascular
2. exame de imagem' demostrou uma lesdo vascular
em local apropriado
D. Naomelhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:
1. Habitualmente RM.

Comentarios: A 13.13.2 Dor central pos-acidente vascular
cerebral ¢ atribuida a uma les@o das projegdes ascendentes
dos nucleos trigeminais. As vias espinotalamicas cervicais
e o processamento cortical também podem desempenhar
papéis significativos. Os sintomas, portanto, podem envolver
também o tronco e os membros do lado afetado.

A dor craniocervical apos uma lesdo talamica ¢ parte de
uma hemissindrome. Com lesdes bulbares laterais, a dor
hemifacial pode ocorrer de forma isolada, mas ela é mais
frequentemente acompanhada por hemidisestesia cruzada.
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14. Outras cefaleias

14.1 Cefaleia ndo classificada em outro local
14.2 Cefaleia ndo especificada

Introducdo

Para tornar esta classificacdo completa existem, em casos
apropriados, subcategorias para condi¢des que preenchem
todos os critérios para transtornos especificos, exceto um
deles. Ainda assim pode haver cefaleias que no se encaixam
em nenhum dos capitulos existentes, porque estdo sendo des-
critas pela primeira vez, ou porque, simplesmente, ndo ha
informagoes suficientes disponiveis. Este capitulo é desti-
nado a esses tipos ou subtipos de cefaleias.

14.1 Cefaleia néo classificada em outro local

Termo previamente utilizado: Cefaleia nao classificavel.

Critérios diagnasticos:

A. Cefaleia com caracteristicas peculiares sugerindo que é
uma entidade diagndstica unica

B. A cefaleia ndo preenche os critérios para qualquer das
cefaleias descritas previamente.
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Comentario: Diversas novas cefaleias foram descritas no
periodo entre a primeira edigdo da Classifica¢do Internacio-
nal das Cefaleias e esta terceira edigdo. Antecipa-se que ha
mais entidades ainda por serem descritas. Tais cefaleias, até
que classificadas, devem ser codificadas como 14.1 Cefaleia
ndo classificada em outro local.

14.2 Cefaleia ndo especificada
Termos previamente utilizados: Cefaleia ndo classificavel.

Critérios diagnosticos:

A. A cefaleia esta ou esteve presente

B. Naio ha informagao suficiente disponivel para classificar
a cefaleia em qualquer nivel desta classificagdo.

Comentario: Também ¢é perceptivel que um diagnostico deve
ser feito em um grande nimero de pacientes onde muito
pouca informagdo estd disponivel, permitindo somente
afirmar que eles apresentam cefaleia, mas ndo qual tipo de
cefaleia. Tais pacientes sdo codificados como 14.2 Cefaleia
ndo especificada. Este co6digo, no entanto, nunca deve ser
utilizado como uma desculpa para ndo reunir informagao
detalhada sobre uma cefaleia, quando tal informagéo estiver
disponivel. Ele deve ser utilizado apenas em situagdes nas
quais a informagdo ndo pode ser obtida porque o paciente
esta morto, incapacitado de comunicar-se ou indisponivel.
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A7. Cefaleia atribuida a transtorno intracraniano nio vascular
A7.6 Cefaleia atribuida a crise epiléptica
A7.6.3 Cefaleia pds-eletroconvulsoterapia (ECT)
A7.9 Cefaleia persistente atribuida a transtorno intracraniano nao vascular prévio
A8. Cefaleia atribuida a uma substincia ou a sua supressio
A8.4 Cefaleia persistente atribuida ao uso de ou a exposi¢do a uma substancia no passado
A9. Cefaleia atribuida a infeccio
A9.1 Cefaleia atribuida a infecgdo intracraniana
A9.1.3.3 Cefaleia persistente atribuida a infec¢@o intracraniana fungica ou outra infec¢do parasitaria prévias
A9.3 Cefaleia atribuida a infeccdo pelo virus da imunodeficiéncia humana (HIV)

178



TRADUCAO DA SOCIEDADE BRASILEIRA DE CEFALEIA

A10. Cefaleia atribuida a transtorno da homeostase
A10.7 Cefaleia e/ou dor cervical atribuida a hipotensdo ortostatica (postural)
A10.8 Cefaleia atribuida a outro transtorno da homeostase
A10.8.1 Cefaleia atribuida a viagem espacial
A10.8.2 Cefaleia atribuida a outro transtorno metabdlico ou sistémico
A10.9 Cefaleia persistente atribuida a transtorno da homeostase prévio
All. Cefaleia ou dor facial atribuida a transtorno do créanio, pescoco, olhos, orelhas, nariz, seios paranasais, dentes, boca ou outra
estrutura facial ou cervical
A11.2 Cefaleia atribuida a transtorno cervical
Al11.2.4 Cefaleia atribuida a radiculopatia cervical alta
A11.2.5 Cefaleia atribuida a dor miofascial cervical
A11.3 Cefaleia atribuida a transtorno dos olhos
A11.3.5 Cefaleia atribuida a heteroforia ou heterotropia
A11.5 Cefaleia atribuida a transtorno do nariz ou dos seios paranasais
A11.5.3 Cefaleia atribuida a transtorno da mucosa, septo ou conchas nasais
A12. Cefaleia atribuida a transtorno psiquiatrico
A12.3 Cefaleia atribuida a transtorno depressivo
A12.4 Cefaleia atribuida a transtorno de ansiedade de separagao
A12.5 Cefaleia atribuida a transtorno do panico
A12.6 Cefaleia atribuida a fobia especifica
A12.7 Cefaleia atribuida a transtorno de ansiedade social (fobia social)
A12.8 Cefaleia atribuida a transtorno de ansiedade generalizada
A12.9 Cefaleia atribuida a transtorno de estresse pos-traumatico (TEPT)

179



CLASSIFICACAO INTERNACIONAL DAS CEFALEIAS - 32 EDICAO

Introducdo

Um Apéndice foi adicionado, pela primeira vez, a segunda
edigdo da Classificagdo Internacional das Cefaleias (ICH-
D-II). Ele possuia varios propoésitos, os quais sdo mantidos
na I[CHD-3.

A finalidade primaria do Apéndice ¢ apresentar crité-
rios de pesquisa para uma série de novas entidades que
ndo foram suficientemente validadas através de pesquisas
conduzidas até o momento. A experiéncia dos experts do
Comité de Classificacdo e publicagdes de qualidade variavel
sugerem que ainda ha varias entidades diagnosticas que se
acredita serem reais, mas para as quais devem ser apresen-
tadas melhores evidéncias cientificas antes que possam ser
formalmente aceitas. Sendo assim, como aconteceu entre a
ICHD-II, ICHD-3 beta ¢ a ICHD-3, antecipa-se que alguns
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transtornos ora presentes no Apéndice transferir-se-do para o
corpo principal da classificagdo na proxima revisdo.

Em alguns locais, o Apéndice apresenta conjuntos alter-
nativos de critérios diagnosticos em relagdo aos do corpo
principal da classificagdo. Novamente, isso ocorre porque
a experiéncia clinica e uma certa quantidade de evidéncias
publicadas sugerem que os critérios alternativos possam
ser preferiveis, mas o Comité ainda ndo sente ainda que
as evidéncias sdo suficientes para modificar a classificacdo
principal.

Por fim, o Apéndice ¢ utilizado como um primeiro
passo na eliminag@o de transtornos historicamente incluidos
como entidades diagnodsticas nas edigdes prévias da ICHD,
mas para os quais ainda ndo foram publicadas evidéncias
suficientes.
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Al. Migranea
Al.1 Migrdnea sem aura
Al.1.1 Migrdnea sem aura menstrual pura

Critérios diagnosticos:

A. Crises, em uma mulher que estd menstruando,! preen-
chendo os critérios para 1.1 Migranea sem aura ¢ o cri-
tério B abaixo

B. Ocorrendo exclusivamente no dia 1 + 2 (i.e. dias -2 a
+3)? da menstruagdo,' em ao menos dois de trés ciclos
menstruais € em nenhum outro momento do ciclo.?

Notas:

1. Para os propositos da ICHD-3, a menstruagdo € conside-
rada como sendo o sangramento endometrial resultante
do ciclo menstrual normal ou da supressdo de proges-
togenos exdgenos, como na utilizacdo de contraceptivos
orais combinados ou na terapia de reposi¢do hormonal
ciclica.

2. O primeiro dia da menstruacdo ¢ o dia 1 e o dia prece-
dente € o dia —1; ndo ha dia 0.

3. Para fins de pesquisa, recomenda-se a realizagdo de um
diario prospectivo, mas isso ndo ¢ mandatorio para o
diagnéstico clinico de Al.1.1 Migranea sem aura mens-
trual pura.

A1.1.2 Migrdnea sem aura relacionada a menstruagéo

Critérios diagnosticos:

A. Crises, em uma mulher que estd menstruando,! preen-
chendo os critérios para 1.1 Migranea sem aura ¢ o cri-
tério B abaixo

B. Ocorrendo exclusivamente no dia 1 + 2 (i.e. dias -2 a
+3)? da menstruagdo,' em ao menos dois de trés ciclos
menstruais ¢, adicionalmente, em outros momentos do
ciclo.?

Notas:

1. Para os propositos da ICHD-3, a menstruagdo € conside-
rada como sendo o sangramento endometrial resultante
do ciclo menstrual normal ou da supressdo de proges-
togenos exogenos, como na utilizagdo de contraceptivos
orais combinados ou na terapia de reposi¢do hormonal
ciclica.

2. O primeiro dia da menstruacdo ¢ o dia 1 e o dia prece-
dente € o dia —1; ndo ha dia 0.

3. Para fins de pesquisa, recomenda-se a realizagdo de um
diario prospectivo, mas isso ndo ¢ mandatorio para o
diagnéstico clinico de Al.1.2 Migranea sem aura rela-
cionada a menstruacdo.

Al.1.3 Migrdnea sem aura ndo menstrual

Critérios diagnasticos:

A. Crises, em uma mulher que estd menstruando,! preen-
chendo os critérios para 1.1 Migrdnea sem aura ¢ o cri-
tério B abaixo

B. Nao preenchendo o critério B para Al.1.1 Migrdnea
sem aura menstrual pura ou Al.1.2 Migranea sem aura
relacionada a menstruacdo.

Nota:

1. Para os propdsitos da ICHD-3, a menstruagéo € conside-
rada como sendo o sangramento endometrial resultante
do ciclo menstrual normal ou da supressdo de proges-
togenos exodgenos, como na utilizagdo de contraceptivos
orais combinados ou na terapia de reposi¢do hormonal
ciclica.

Comentarios: Essa subclassificacdo de 1.1 Migranea sem aura
¢ claramente aplicavel apenas a mulheres que menstruam,
como definido acima.

As crises de migranea menstrual sdo na maior parte das
vezes sem aura. A importancia de se distinguir entre Al.1.1
Migranea sem aura menstrual pura de A1.1.2 Migrdanea sem
aura relacionada a menstruagdo é que a profilaxia hormonal
tem maior probabilidade de ser eficaz para a primeira.

Muitas mulheres relatam de forma supervalorizada uma
associacdlo entre as crises € a menstruagdo; para propositos
de pesquisa s@o necessarias, para confirmar o diagnostico,
evidéncias documentadas em diario, registradas prospectiva-
mente por no minimo trés ciclos.

O(s) mecanismo(s) da migranea pode(m) ser diferente(s)
com o sangramento endometrial resultando do ciclo mens-
trual normal e o sangramento devido a supressdo de proges-
togenos exogenos (como ocorre com a contracepgdo oral
combinada ¢ a terapia de reposi¢do hormonal ciclica). Por
exemplo, o ciclo menstrual endoégeno resulta de alteragdes
hormonais complexas no eixo hipotalamico-pituitario-ova-
riano resultando na ovulagdo, a qual é suprimida pelo uso de
contraceptivos orais combinados. Sendo assim, as pesquisas
devem separar essas subpopulagdes, mesmo que os critérios
diagnosticos ndo o fagam. As estratégias de manejo também
podem diferir para essas subpopulagdes.

Existe alguma evidéncia de que as crises de migranea
menstrual, a0 menos em algumas mulheres, resultam da
supressdo do estrogénio, embora outras alteragdes hormo-
nais ¢ bioquimicas nesse ponto do ciclo possam também ser
relevantes. Quando a migranea menstrual pura ou a migranea
relacionada a menstruagdo é considerada como associada a
supressdo de estrogénio exogeno, ambos os codigos Al.1.1
Migranea sem aura menstrual pura ou Al.1.2 Migrdanea sem
aura relacionada a menstruagdo e 8.3.3 Cefaleia por supres-
sdo de estrogénio, devem ser utilizados.

A relagdo com a menstruagdo pode modificar-se ao longo
da vida reprodutiva de uma mulher.
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Al2 Migrdnea com aura
A120.1 Migranea com aura menstrual pura

Critérios diagnasticos:

A. Crises, em uma mulher que estd menstruando,' preen-
chendo os critérios para 1.2 Migrdnea com aura e o cri-
tério B abaixo

B. Ocorrendo exclusivamente no dia 1 £+ 2 (i.e. dias -2 a
+3)? da menstruagio,' em ao menos dois de trés ciclos
menstruais € em nenhum outro momento do ciclo.?

Notas:

1. Para os propdsitos da ICHD-3, a menstruagéo € conside-
rada como sendo o sangramento endometrial resultante
do ciclo menstrual normal ou da supressdo de proges-
togenos exogenos, como na utilizagdo de contraceptivos
orais combinados ou na terapia de reposi¢do hormonal
ciclica.

2. O primeiro dia da menstruag@o € o dia 1 e o dia prece-
dente é o dia —1; ndo ha dia 0.

3. Para fins de pesquisa, recomenda-se a realizacdo de
um diario prospectivo, mas isso ndo ¢ mandatdrio para
o diagnostico clinico de A1.2.0.1 Migranea com aura
menstrual pura.

Al12.0.2 Migraneacom aurarelacionada a menstruagio

Critérios diagnasticos:

A. Crises, em uma mulher que estd menstruando,' preen-
chendo os critérios para 1.2 Migrdnea com aura e o cri-
tério B abaixo

B. Ocorrendo no dia 1 + 2 (i.e. dias —2 a +3)* da mens-
truagdo,' em ao menos dois de trés ciclos menstruais e,
adicionalmente, em outros momentos do ciclo.?

Notas:

1. Para os propdsitos da ICHD-3, a menstruagéo € conside-
rada como sendo o sangramento endometrial resultante
do ciclo menstrual normal ou da supressdo de proges-
togenos exogenos, como na utilizagdo de contraceptivos
orais combinados ou na terapia de reposi¢do hormonal
ciclica.

2. O primeiro dia da menstruag@o € o dia 1 e o dia prece-
dente é o dia —1; ndo ha dia 0.

3. Para fins de pesquisa, recomenda-se a realizagdo de um
diario prospectivo, mas isso ndo ¢ mandatorio para o
diagndstico clinico de A1.2.0.2 Migrdnea com aura rela-
cionada a menstruacgdo.
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Al12.03 Migranea com aura ndo menstrual

Critérios diagnosticos:

A. Crises, em uma mulher que estd menstruando,' preen-
chendo os critérios para 1.2 Migrdnea com aura ¢ o cri-
tério B abaixo

B. Nao preenchendo o critério B para A1.2.0.1 Migrdnea
com aura menstrual pura ou A1.2.0.2 Migranea com
aura relacionada a menstruacdo.

Notas:

1. Para os propdsitos da ICHD-3, a menstruag@o € conside-
rada como sendo o sangramento endometrial resultante
do ciclo menstrual normal ou da supressao de progestoge-
nos exdgenos, como na utilizagdo de contraceptivos orais
combinados ou na terapia de reposi¢do hormonal ciclica.

Comentarios: Essa subclassificagdo de 1.2 Migrdnea com aura
¢ claramente aplicavel apenas a mulheres que menstruam,
como definido acima.

As crises de migranea menstrual sdo na maior parte das
vezes sem aura. Esses critérios para A1.2.0.1 Migranea com
aura menstrual pura e A1.2.0.2 Migrdnea com aura relacio-
nada a menstruagdo, estdo incluidos para permitir que essas
subformas incomuns sejam melhor caracterizadas. Os crité-
rios para A1.2.0.3 Migrdnea com aura ndo menstrual estdo
incluidos para completar.

Muitas mulheres relatam de forma supervalorizada uma
associagdo entre as crises de migranea e a menstruacdo; para
propositos de pesquisa sdo necessarias, para confirmar o
diagnostico, evidéncias documentadas em diario, registradas
prospectivamente por no minimo trés ciclos.

O(s) mecanismo(s) da migranea pode(m) ser diferente(s)
com o sangramento endometrial resultando do ciclo mens-
trual normal e o sangramento devido a supressdo de proges-
tdgenos exogenos (como ocorre com a contracepgdo oral
combinada ¢ a terapia de reposi¢do hormonal ciclica). Por
exemplo, o ciclo menstrual endogeno resulta de altera¢des
hormonais complexas no eixo hipotalamico-pituitario-ova-
riano resultando na ovulagdo, a qual é suprimida pelo uso de
contraceptivos orais combinados. Sendo assim, as pesquisas
devem separar essas subpopulagdes, mesmo que os critérios
diagnésticos nédo o fagam.

Al.3 Migrdneacrénica (critériosalternativos)

Critérios diagnosticos alternativos:

A. Cefaleia (migranea-simile ou do tipo tensdo-simile) em
>15 dias/més por >3 meses ¢ preenchendo os critérios
BeC

B. Ocorrendo em um paciente que tenha apresentado ao
menos cinco crises preenchendo os critérios B-D para
1.1 Migrdnea sem aura e/ou os critérios B e C para 1.2
Migrdnea com aura
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C. Em >8 dias/més por >3 meses preenchendo qualquer
dos seguintes:
1. critérios C e D para 1.1 Migranea sem aura
2. critérios B e C para 1.2 Migrdnea com aura
3. critérios A e B para 1.5 Provadvel migranea
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

A1.3.1 Migrdnea crénica com periodos livres de dor

Critérios diagnosticos:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 1.3 Migrdnea
cronica e o critério B abaixo

B. Interrompida por periodos livres de dor de >3 horas em
>5 dias/més, os quais ndo sdo atribuidos a tratamento
medicamentoso.

A1.3.2 Migrdnea crénica com dor continua

Critérios diagnosticos:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 1.3 Migrdnea
cronica e o critério B abaixo

B. Nao interrompida por periodos livres de dor de >3 horas
em >5 dias/més, a ndo ser que esses sejam atribuidos a
tratamento medicamentoso.

Al.4 Complicacoes da migrdnea
Al.4.5 Estado de aura migranosa

Critérios diagnosticos:

A. Migranea preenchendo os critérios para 1.2 Migrdnea
com aura ou um dos seus subtipos

B. Ao menos trés auras ocorrem durante um periodo de
trés dias.

Comentdrio: Outros transtornos neuroldgicos, incluindo a sin-
drome da vasoconstri¢do cerebral reversivel, sindrome da
encefalopatia reversivel posterior e dissec¢@o arterial devem
ser excluidas através de investigagdo apropriada.

Al.4.6 Neve visual

Critérios diagnosticos:

A. Minusculos pontos continuos e dindmicos, presentes
por todo o campo visual!, persistindo por >3 meses

B. Sintomas visuais adicionais de ao menos dois dos qua-
tro seguintes tipos:
1. palinopsia?
2. fendmenos entdpticos realgados?
3. fotofobia
4. visdo noturna prejudicada (nictalopia)

C. Os sintomas n3o sdo consistentes com aura visual
migranosa tipica*

D. Os sintomas ndo sdo melhor explicados por outro
transtorno’

Notas:

1. Os pacientes comparam a neve visual a estatica da tele-
visdo (“neve de televisdo”). Os pontos sdao habitualmente
pretos ou cinzentos em um fundo branco e cinzentos ou
brancos em um fundo preto, mas também sdo relatados
pontos transparentes, pontos intermitentes brancos e pon-
tos coloridos.

2. A palinopsia pode apresentar-se como pds-imagens
visuais e/ou rastros de objetos em movimento. As pos-
-imagens visuais sdo diferentes das pds-imagens retinia-
nas, as quais ocorrem somente apds o olhar fixo para uma
imagem de alto contraste, e sdo de cor complementar.

3. Esses fenomenos, decorrentes da estrutura do proprio
sistema visual, incluem imagens flutuantes em ambos
os olhos, excessivo fendmeno entoptico do campo azul
(incontaveis pequenos pontos ou anéis cinzentos/bran-
cos/pretos disparando por sobre o campo visual de ambos
os olhos ao olhar para superficies brilhantes homogéneas
tais como o céu azul), autoiluminagdo do olho (ondas
ou nuvens coloridas percebidas ao fechar os olhos no
escuro) ¢ fotopsia espontanea (flashes brilhantes de luz).

4. Conforme descrito em 1.2.1 Migrdnea com aura tipica.

5. Exames oftalmolégicos normais (acuidade visual cor-
rigida, fundoscopia com dilatacdo pupilar, exame do
campo visual e eletrorretinografia) ¢ auséncia de con-
sumo de drogas psicotropicas.

Comentarios: A A1.4.6 Neve visual é uma nova inclusdo no
Apéndice da ICHD-3. Ela pode ndo ser, por si so, parte do
espectro da migranea, porém parece ser epidemiologica-
mente associada com a 1.2 Migrdnea com aura. Pesquisas
adicionais sdo necessarias sobre o quanto esses transtornos
compartilham os mecanismos patofisiolégicos que causam
os sintomas visuais, mas, por ora, aventa-se a hipotese da
hiperexcitabilidade cortical exercer um papel em ambos.
Pacientes com 1. Migrdnea t€ém uma prevaléncia aumentada
de palinopsia e sensibilidade visual aumentada fora das cri-
ses: a A1.4.6 Neve visual apresenta tanto a palinopsia como
a fotofobia. Pacientes com A1.4.6 Neve visual e 1. Migrdnea
comoérbida tém mais frequentemente palinopsia, fotopsia
espontanea, fotofobia, nictalopia e tinito que aqueles sem
migranea comorbida.

Duas outras razdes apoiam a inclusdo de A1.4.6 Neve
visual na ICHD-3. Primeiramente, ela cria conscientizacdo
sobre essa condicdo e ajuda os médicos a reconhecé-la. Os
pacientes que se queixam da neve visual como sintoma fre-
quentemente tém (um historico de) 1. Migrdanea; os médicos
ndo cientes da existéncia da A1.4.6 Neve visual podem inter-
pretar erroneamente os seus sintomas como aura visual per-
sistente. Segundo, em um argumento semelhante aplicado a
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pesquisa, estudos futuros sobre sintomas visuais persistentes
precisam de grupos de estudos homogéneos; a inclusdo dos
critérios para a A1.4.6 Neve visual torna claro aos pesquisa-
dores como esse transtorno ¢ definido atualmente.

Al.6 Sindromes episodicas que podem
estar associadas a migranea

Al1.6.4 Codlica infantil

Descrigdo: Choro excessivo e frequente em um bebé que
parece, nos demais aspectos, saudavel e bem alimentado.

Critérios diagndsticos:

A. Episodios recorrentes de irritabilidade, inquietagdo ou
choro, do nascimento até os quatro meses de idade,
preenchendo o critério B

B. Ambos os seguintes:

1. os episddios duram por >3 horas/dia
2. os episodios ocorrem em >3 dias/semana por >3
semanas

C. Nio atribuida a outro transtorno.'

Nota:
1. Em particular, a falha de desenvolvimento (failure to
thrive) foi excluida.

Comentarios: A cdlica infantil afeta um em cada cinco bebés.

As criangas com colica tém uma maior probabilidade de
desenvolver 1.1 Migranea sem aura ou 1.2 Migrdnea com
aura em uma fase posterior da vida. Tem sido constatado
que mées com 1. Migrdnea t€ém uma probabilidade 2,5 vezes
maior de ter criangas com c6lica do que maes sem esse diag-
noéstico. Para pais com 1. Migrdanea, a probabilidade de uma
crianga com colica aumenta em duas vezes.

A1.6.5 Hemiplegia alternante da infdncia

Descrigdo: Crises infantis de hemiplegia envolvendo cada lado
alternadamente, associadas a uma encefalopatia progressiva,
outros fendmenos paroxisticos e prejuizo mental.

Critérios diagnasticos:

A. Crises recorrentes de hemiplegia alternando entre os
dois lados do corpo ¢ preenchendo o critério B

B. Inicio antes da idade de 18 meses

C. Aomenosum outro fendmeno paroxistico' associado aos
surtos de hemiplegia ou ocorrendo independentemente

D. Evidéncia de déficit(s) mental(is) e/ou neurologico(s)

E. Nao atribuida a outro transtorno.
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Nota:

1. Como crises tonicas (tonic spells), postura distonica,
movimentos coreoatetoides, nistagmo ou outras anorma-
lidades motoras oculares e/ou disturbios autonémicos.

Comentario: Esse ¢ um transtorno neurodegenerativo hetero-
géneo. Uma relagdo com a migranea ¢ sugerida sobre bases
clinicas. A possibilidade dele ser uma forma néo usual de epi-
lepsia ndo pode ser descartada. Mutagdes no gene ATPIA3
(que codifica a subunidade so6dio-potassio [Na”/K*] ATPase
o3) sdo provavelmente responsaveis por ao menos 70% dos
casos.

A1.6.6 Migranea vestibular

Termos previamente utilizados: Vertigem/tontura associada a
migranea; vestibulopatia relacionada a migranea, vertigem
migranosa.

Critérios diagnosticos:
A. Aomenos cinco episoddios preenchendo os critérios Ce D
B. Historia atual ou prévia de 1.1 Migrdnea sem aura ou
1.2 Migrdnea com aura'
C. Sintomas vestibulares® de intensidade moderada ou
forte,? durando entre cinco minutos e 72 horas*
D. Ao menos metade dos episodios estdo associados a ao
menos uma das trés seguintes caracteristicas migranosas’:
1. cefaleia com ao menos duas das quatro seguintes
caracteristicas:
a) localizagdo unilateral
b) qualidade pulsatil
c) intensidade moderada ou forte
d) agravamento por atividade fisica de rotina
2. fotofobia e fonofobia
3. auravisual
E. Nao melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3
ou por outro transtorno vestibular.®

Notas:
1. Codificar também para o diagnostico de migranea
subjacente.

2. Sintomas vestibulares, conforme definido pela Classi-
ficagdo Internacional dos Transtornos Vestibulares da
Barany Society e qualificando-se para um diagnostico
de A1.6.6 Migranea vestibular, incluem:

a) vertigem espontanea:
i.  vertigem interna (uma falsa sensacdo de
automovimentacao)
il. vertigem externa (uma falsa sensag@o de que
a cena visual circundante estd girando ou
fluindo)
b) vertigem posicional, ocorrendo ap6s uma mudanga
de posigdo da cabeca

¢) vertigem induzida visualmente, desencadeada
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por um estimulo visual complexo ou amplo em
movimento

d) vertigem induzida pela movimentacdo da cabega,
ocorrendo durante a movimentagdo da cabeca

e) tontura com nausea induzida pela movimentagdo
da cabega (a tontura ¢ caracterizada por uma sen-
sacdo de orientacdo espacial perturbada; outras
formas de tontura ndo sdo atualmente incluidas na
classificagcdo da migranea vestibular).

3. Os sintomas vestibulares sdo graduados como modera-
dos quando interferem com mas ndo impedem as ati-
vidades cotidianas e como fortes quando as atividades
cotidianas ndo podem ser mantidas.

4. A duragdo dos episodios ¢ altamente variavel. Cerca
de 30% dos pacientes t€m episddios com duracdo de
minutos, 30% tém crises por horas e outros 30% tém
crises ao longo de varios dias. Os 10% restantes tém
crises durando segundos apenas, as quais tendem a
ocorrer repetidamente durante a movimentagdo da
cabega, estimulacdo visual ou ap6s mudancgas de posi-
¢do da cabega. Nesses pacientes, a duragdo do episodio
¢ definida como o periodo total durante o qual as cri-
ses breves recorrem. Na outra extremidade do espectro,
ha pacientes que podem levar quatro semanas para se
recuperar completamente de um episddio. No entanto,
o episodio central raramente excede 72 horas.

5. Um sintoma ¢ suficiente durante um episédio isolado.
Diferentes sintomas podem ocorrer durante diferentes
episodios. Os sintomas associados podem ocorrer antes,
durante ou apds os sintomas vestibulares.

6. A histéria e o exame fisico do paciente ndo sugerem
outro transtorno vestibular ou tal transtorno foi consi-
derado, mas excluido por investigagdo apropriada ou tal
transtorno esta presente como uma condig¢do comorbida,
mas os episddios podem ser claramente identificados.
Crises de migranea podem ser induzidas por estimula-
¢do vestibular. Portanto, o diagndstico diferencial deve
incluir outros transtornos vestibulares complicados por
crises de migranea superimpostas.

Comentdrios: Uma prevaléncia surpreendentemente elevada
de A1.6.6 Migrdnea vestibular de 10,3% foi recentemente
descrita entre os pacientes com migranea em departamentos
de neurologia chineses.

Outros sintomas

Sintomas auditivos transitorios, nausea, vomitos, pros-
tracdo e suscetibilidade a cinetose podem estar associados a
A1.6.6 Migranea vestibular. No entanto, como eles também
podem ocorrer com varios outros transtornos vestibulares,
ndo sdo incluidos como critérios diagnosticos.

Relacdo com a aura da migrdnea e com a migrinea
com aura do tronco cerebral

Tanto a aura da migrdnea como a migrdnea com aura
do tronco cerebral (anteriormente: migrdanea do tipo basi-
lar) s@o termos definidos pela ICHD-3. Apenas uma mino-

ria dos pacientes com A1.6.6 Migrdnea vestibular sentem a
sua vertigem no intervalo de tempo de 5-60 minutos como
definido para um sintoma de aura. Um niimero ainda menor
tém a sua vertigem imediatamente antes da cefaleia iniciar,
como requerido para 1.2.1.1 Aura tipica com cefaleia. Logo,
episodios de A1.6.6 Migrdnea vestibular ndao podem ser con-
siderados como auras migranosas.

Embora a vertigem seja relatada por mais de 60% dos
pacientes com 1.2.2 Migrdnea com aura do tronco cerebral,
a ICHD-3 requer, para esse diagndstico, ao menos dois sin-
tomas relacionados ao tronco cerebral em adi¢do aos sinto-
mas visuais, sensoriais ou disfasicos da aura. Menos de 10%
dos pacientes com A1.6.6 Migrdanea vestibular preenchem
esses critérios. Portanto, A1.6.6 Migrdanea vestibular e 1.2.2
Migrdnea com aura do tronco cerebral ndo sdo sindbnimos,
apesar de pacientes isolados poderem preencher os critérios
diagnosticos para ambos os transtornos.

Relagdo com a vertigem paroxistica benigna

Enquanto que a A1.6.6 Migrdnea vestibular pode iniciar
em qualquer idade, a ICHD-3 reconhece especificamente um
transtorno da infancia, a 1.6.2 Vertigem paroxistica benigna.
O diagnostico requer cinco episodios de vertigem, ocorrendo
sem aviso e desaparecendo espontaneamente apds minutos a
horas. Entre os episddios, o exame neuroldgico, a audiome-
tria, as fungdes vestibulares ¢ 0o EEG devem ser normais. Uma
cefaleia pulsatil unilateral pode ocorrer durante as crises, mas
ndo ¢ um critério mandatorio. A 1.6.2 Vertigem paroxistica
benigna é considerada como uma das sindromes precursoras
da migranea. Portanto, cefaleias migranosas prévias ndo sdo
requeridas para o diagnoéstico. Como a classificacdo da A1.6.6
Migrdnea vestibular ndo envolve qualquer limite de idade, o
diagndstico pode ser aplicado em criangas quando os respec-
tivos critérios sdo preenchidos, porém devem receber ambos
esses diagndsticos apenas criangas com diferentes tipos de cri-
ses de vertigem (p.ex. episddios breves de menos de 5 minutos
¢ outros mais duradouros, de mais de 5 minutos).

Sobreposi¢cdo com a doencga de Méniére

A 1. Migrdnea é mais comum em pacientes com a doenca
de Ménicre do que em controles saudaveis. Muitos pacien-
tes com caracteristicas tanto da doenca de Méniére como da
A1.6.6 Migranea vestibular t€m sido relatados. Na realidade,
migranea e doenga de Méniére podem ser herdadas como um
agrupamento (c/uster) de sintomas. Perda da audig@o, tinito e
pressdo auricular flutuantes podem ocorrer na A1.6.6 Migrd-
nea vestibular, porém a perda auditiva ndo progride a niveis
profundos. Similarmente, cefaleias migranosas, fotofobia e
até auras migranosas sdo comuns durante crises de Méniére.
A relagdo patofisiologica entre a A1.6.6 Migrdnea vestibular
e a doenga de Méniere permanece incerta. No primeiro ano
apos o inicio dos sintomas, a diferenciag@o entre elas pode
ser desafiadora, ja que a doenga de Ménicre pode ser monos-
sintomatica, com apenas sintomas vestibulares nos estagios
iniciais da doenga.

Quando os critérios para doenca de Ménicre sdo preen-
chidos, particularmente a perda auditiva, documentada por
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audiometria, a doenga de Méniére deve ser diagnosticada,
mesmo quando sintomas de migranea ocorrem durante as
crises vestibulares. Apenas devem ser diagnosticados com
ambos 0s transtornos os pacientes que apresentam dois tipos
diferentes de crises, uma preenchendo os critérios para A1.6.6
Migrdnea vestibular e a outra para doenga de Méniére. Uma
futura revisdo da ICHD pode incluir uma sindrome de sobre-
posicdo migranea vestibular/doenga de Ménicre.
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A2. Cefaleia do tipo tensio
(critérios alternativos)

Os seguintes critérios alternativos podem ser aplicados a
A2.1 Cefaleia do tipo tensdo episodica infrequente, A2.2
Cefaleia do tipo tensdo episodica frequente, A2.3 Cefaleia
do tipo tensdo cronica. Eles definem uma sindrome central
de cefaleia do tipo tensdo. Em outras palavras, esses critérios
sd0 muito especificos, porém t€ém uma baixa sensibilidade.

Critérios diagnosticos alternativos:

A. Episodios, ou cefaleia, preenchendo o critério A para
[qualquer uma de 2.1 Cefaleia do tipo tensdo episodica
infrequente, 2.2 Cefaleia do tipo tensdo episodica fre-
quente ou 2.3 Cefaleia do tipo tensdo crénica] e os cri-
térios B-D abaixo

B. Os episodios, ou a cefaleia, preenche(m) o critério
B para [qualquer uma de 2.1 Cefaleia do tipo tensdo
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episodica infrequente, 2.2 Cefaleia do tipo tensdo epi-

sodica frequente ou 2.3 Cefaleia do tipo tensdo crénical
C. A cefaleia possui ao menos trés das quatro seguintes

caracteristicas:

1. localizagdo bilateral

2. qualidade em pressdo/aperto (ndo pulsatil)

3. intensidade fraca ou moderada

4. n@o agravada por atividade fisica rotineira como

caminhar ou subir escadas

D. Auséncia de nausea, vomitos, fotofobia ou fonofobia
E. Naomelhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3.
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A3. Cefaleias trigeminoautondmicas
(CTAs)

A3.1 Cefaleia em salvas
(critérios alternativos)

Critérios diagnosticos alternativos:
A. Ao menos cinco crises preenchendo os critérios B-D
B. Dor forte ou muito forte unilateral, orbital, supraorbital
e/ou temporal, durando 15 —180 minutos (quando ndo
tratada)
C. Um dos ou ambos os seguintes:
1. ao menos um dos seguintes sintomas ou sinais,
ipsilaterais a cefaleia:
a) injecdo conjuntival e/ou lacrimejamento
b) congestdo nasal e/ou rinorreia
¢) edema palpebral
d) sudorese frontal e facial
e) rubor frontal e facial
f)  sensagdo de plenitude auricular
g) miose e/ou ptose
2. sensagdo de inquietude ou agitagdo
D. Ocorrendo com uma frequéncia entre uma a cada dois
dias e oito por dia
E. Naomelhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3.

Notas:

1. Durante uma parte, mas menos da metade, do periodo
ativo da A3.1 Cefaleia em salvas, as crises podem ser
menos intensas e/ou de durag@o mais curta ou mais longa.

2. Durante uma parte, mas menos da metade, do periodo
ativo da A3.1 Cefaleia em salvas, as crises podem ser
menos frequentes.

Comentario: As opinides estdo divididas sobre a inclusdo
de (e) e (f) no critério C1. Os experts do grupo de trabalho
acreditam que ela melhora a sensibilidade sem que haja uma
perda significativa da especificidade, mas testes de campo
formais ndo confirmaram isso.

A3.2 Hemicrania paroxistica
(critérios alternativos)

Critérios diagnosticos alternativos:
A. Ao menos 20 crises preenchendo os critérios B-E
B. Dor forte unilateral, orbital, supraorbital e/ou temporal,
durando de 2-30 minutos
C. Um dos ou ambos os seguintes:
1. ao menos um dos seguintes sintomas ou sinais,
ipsilaterais a cefaleia:
a) inje¢do conjuntival e/ou lacrimejamento
b) congestdo nasal e/ou rinorreia
¢) edema palpebral
d) sudorese frontal e facial
e) rubor frontal e facial
f)  sensagdo de plenitude auricular
g) miose e/ou ptose
2. sensagdo de inquietude ou agitagdo
D. Ocorrendo com uma frequéncia >5 por dia'
E. Prevenidas de forma absoluta por doses terapéuticas de
indometacina?
F. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Notas:

1. Durante uma parte, mas menos da metade, do periodo
ativo da A3.2 Hemicrania paroxistica, as crises podem
ser menos frequentes.

2. Em um adulto, a indometacina oral deve ser utilizada ini-
cialmente em uma dose de ao menos 150 mg ao dia e
aumentada, se necessario, até¢ 225 mg ao dia. A dose inje-
tavel é de 100-200 mg. Doses de manutengdo menores
sdo frequentemente empregadas.

Comentarios: As opinides estdo divididas sobre a inclusdo
de (e) e (f) no critério C1. Os experts do grupo de trabalho
acreditam que ela melhora a sensibilidade sem que haja uma
perda significativa da especificidade, mas ndo foram reali-
zados testes de campo formais para apoiar a mudanga nos
critérios.

A3.3 Crises de cefaleia neuralgiforme
unilateral breve (critérios alternativos)

Critérios diagnosticos alternativos:

A. Ao menos 20 crises preenchendo os critérios B-D

B. Dor cefalica unilateral moderada ou forte, com distri-
buigdo orbital, supraorbital, temporal e/ou outra dis-
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tribuigdo trigeminal, durando 1- 600 segundos e ocor-
rendo como estocadas Unicas, séries de estocadas ou em
padrdo de “dente de serra”

C. Ao menos um dos seguintes sintomas ou sinais autono-
micos cranianos, ipsilaterais a dor:

injecdo conjuntival e/ou lacrimejamento

congestao nasal e/ou rinorreia

edema palpebral

sudorese frontal e facial

rubor frontal e facial

sensagdo de plenitude auricular

miose e/ou ptose

D. Ocorrendo com uma frequéncia de a0 menos uma ao
dia!

E. Naomelhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nk W =

Nota:

1. Durante uma parte, mas menos da metade, do periodo
ativo da A3.3 Crises de cefaleia neuralgiforme unilateral
breve, as crises podem ser menos frequentes.

Comentarios: As opinides estdo divididas sobre a inclusdo de
C5 e C6. Os experts do grupo de trabalho acreditam que ela
melhora a sensibilidade sem que haja uma perda significativa
da especificidade, mas ndo foram realizados testes de campo
formais para apoiar a mudanga nos critérios.

A3.4 Hemicrania continua
(critérios alternativos)

Critérios diagnosticos alternativos:
A. Cefaleia unilateral preenchendo os critérios B-D
B. Presente por >3 meses, com exacerbagdes de intensi-
dade moderada ou mais forte
C. Um dos ou ambos os seguintes:
1. ao menos um dos seguintes sintomas ou sinais,
ipsilaterais a cefaleia:
a) injecdo conjuntival e/ou lacrimejamento
b) congestdo nasal e/ou rinorreia
¢) edema palpebral
d) sudorese frontal e facial
e) rubor frontal e facial
f)  sensagdo de plenitude auricular
g) miose e/ou ptose
2. sensagdo de inquietude ou agitagdo, ou agrava-
mento da dor pelo movimento
D. Responde de forma absoluta a doses terapéuticas de
indometacina!
E. Naomelhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:

1. Em um adulto, a indometacina oral deve ser utilizada ini-
cialmente em uma dose de ao menos 150 mg ao dia e
aumentada, se necessario, até 225 mg ao dia. A dose inje-
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tavel ¢ de 100 —200 mg. Doses de manuten¢do menores
sdo frequentemente empregadas

Comentarios: As opinides estdo divididas sobre a inclusdo
de (e) e (f) no critério C1. Os experts do grupo de trabalho
acreditam que ela melhora a sensibilidade sem que haja uma
perda significativa da especificidade, mas ndo foram reali-
zados testes de campo formais para apoiar a mudanga nos
critérios.

A3.6 Cefaleia trigeminoautonémica
ndo diferenciada

Descrigdo: Uma cefaleia trigeminoautondmica-simile ocor-
rendo em criancas ¢ adolescentes com caracteristicas do
transtorno ndo totalmente desenvolvidas.

Comentarios: O desenvolvimento incompleto do cérebro
pode alterar a apresentagdo das cefaleias trigeminoautono-
mica (CTAs). Pacientes codificados como A3.6 Cefaleia
trigeminoautonémica ndo diferenciada seriam, tipicamente,
criangas ou adolescentes cujas cefaleias possuem caracte-
risticas fortemente sugestivas de uma CTA, porém mista ¢
incompleta; por exemplo, eles podem ter crises lateralizadas
de cefaleia durando 30 minutos com caracteristicas autond-
micas, mas sem as respostas esperadas a indometacina, ao
oxigénio ou as triptanas.

Estudos longitudinais sdo necessarios para a melhor
compreensdo dessas apresentagdes e como forma de propor
critérios para o seu diagndstico.
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A4. Outras cefaleias primarias
A4.11 Epicrania fugaz

Descrigdo: Paroxismos breves de dor cefalica, com qualidade
em facada, descrevendo uma trajetdria linear ou em zigue-
-zague através da superficie de um hemicranio.

Critérios diagnosticos:

A. Crises recorrentes de dor cefalica em facada, durando 1
—10 segundos e preenchendo o critério B

B. Dor movendo-se em uma trajetéria linear ou em zigue-
-zague através da superficie de um hemicranio, come-
¢ando e terminando em distribuigdes de diferentes
nervos
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C. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da
ICHD-3.!

Nota:
1. Uma lesdo estrutural deve ser excluida através da histo-
ria, exame fisico e, quando apropriado, por investigagao.

Comentarios: Pacientes com A4.11 Epicrania fugaz descre-
vem a sua experiéncia dolorosa em termos da trajetoria da
dor entre dois pontos distantes na superficie da cabeca, com
a movimentacdo do inicio até o final levando apenas alguns
segundos. Essa topografia dindmica é um atributo carac-
teristico que diferencia a A4.11 Epicrania fugaz de outras
cefaleias epicranianas e neuralgias. Os pontos de inicio e tér-
mino permanecem constantes em cada paciente, com a dor
movendo-se no sentido anterior a partir de uma area hemi-
craniana posterior em dire¢@o ao olho ipsilateral ou ao nariz,
porém a irradiagdo no sentido posterior também ¢ possivel,
de uma area frontal ou periorbital para a regido occipital. Em
todos os casos, a dor € estritamente unilateral, embora alguns
pacientes tenham mudanga de lado.

Ao fim das crises, sinais autonémicos ipsilaterais, como
lacrimejamento, inje¢do conjuntival e/ou rinorreia podem
ocorrer.

Apesar das crises serem na maior parte das vezes espon-
taneas, elas podem ocasionalmente ser desencadeadas pelo
toque no ponto de inicio, o qual pode permanecer sensivel
entre as crises.
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A5. Cefaleia atribuida a trauma ou lesdo
cefailica e/ou cervical

A5.1 Cefaleia aguda atribuida a
lesd@o cefdlica traumdtica

Comentario: A condigdo atual de que a cefaleia deve iniciar
(ou ser descrita como tendo iniciado) dentro de sete dias
apos a lesdo cefalica (ou a ciéncia da lesdo) ¢é algo arbitra-
ria. Alguns dados sugerem que a cefaleia pode iniciar apos
um intervalo mais longo. Nos critérios diagnosticos sugeri-
dos que seguem, o intervalo de tempo maximo entre a lesdo
cefalica e o inicio da cefaleia é estabelecido em trés meses,
mas presume-se que as cefaleias que se originam em estreita
proximidade temporal com a lesdo sdo mais provavelmente
atribuidas de forma acurada a ela. Os estudos futuros devem
continuar a investigar a utilidade desses e de critérios diag-
noésticos alternativos para AS5.1 Cefaleia aguda atribuida a
lesdo cefdlica traumdtica, que permitem que a cefaleia inicie
além de sete dias ¢ até trés meses apos a lesdo.

A5.1.1.1 Cefaleia aguda de inicio tardio atribuida a
lesdo cefalica traumdtica moderada ou grave

Critérios diagnosticos:

A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D

B. Ocorreu lesdo cefalica traumatica, associada a a0 menos
um dos seguintes:

perda da consciéncia por >30 minutos

escore da Escala de Coma de Glasgow (ECG) <13

amnésia pos-traumatica durando >24 horas

alteragdo no nivel de percepgdo por >24 horas

evidéncia, por exames de imagem, de uma lesdo

cefalica traumdtica, como fratura de cranio,

hemorragia intracraniana e/ou contusdo cerebral

C. A cefaleia é descrita como tendo desenvolvido-se entre
sete dias e trés meses apos todos os seguintes:

1. alesdo cefalica

2. arecuperagdo da consciéncia apos a lesdo cefalica
(quando aplicavel)

3. interrupcdo do uso de medicamento(s) que reduz a
habilidade de perceber ou relatar a cefaleia apds a
lesdo cefalica) (quando aplicavel)

D. Qualquer um dos seguintes:

1. acefaleia desapareceu dentro de trés meses apds o
seu inicio

2. acefaleia ainda ndo desapareceu, mas ainda ndo se
passaram trés meses desde o seu inicio

E. Naomelhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

RAE S .
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A512.1 Cefaleia aguda de inicio tardio atribuida
a lesdo cefdlica traumatica leve

Critérios diagnasticos:

A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D

B. Ocorreu lesdo cefalica traumatica, preenchendo ambos
0s seguintes:

1. ndo associada a nenhum dos seguintes:

a) perda da consciéncia por >30 minutos

b) escore da Escala de Coma de Glasgow (ECG)
<13

c) amnésia pos-traumatica durando >24 horas

d) alteracdo no nivel de percepgdo por >24 horas

e) evidéncia, por exames de imagem, de uma
lesdo cefalica traumatica, como fratura de
cranio, hemorragia intracraniana e/ou contu-
sdo cerebral

2. associada, imediatamente apds a lesdo cefalica, a
um ou mais dos seguintes sintomas e/ou sinais:

a) confusdo, desorientacdo ou consciéncia dimi-
nuida, transitorias

b) perda da memoria relativa a eventos imedia-
tamente prévios ou posteriores ao trauma

¢) dois ou mais outros sintomas sugestivos de
lesdo cerebral traumatica leve:
i.  nausea
ii. vOmitos
iii.  disturbios visuais
iv. tontura e/ou vertigem
v.  desequilibrio postural e/ou da marcha
vi. memoria e/ou concentragido prejudicadas

C. A cefaleia é descrita como tendo desenvolvido-se entre
sete dias e trés meses apos todos os seguintes:

1. alesdo cefalica

2. arecuperagdo da consciéncia apos a lesdo cefalica
(quando aplicavel)

3. interrupgdo do uso de medicamento(s) que reduz a
habilidade de perceber ou relatar a cefaleia apds a
lesdo cefalica) (quando aplicavel)

D. Qualquer um dos seguintes:

1. acefaleia desapareceu dentro de trés meses apds o
seu inicio

2. acefaleia persiste, mas ainda ndo se passaram trés
meses desde o seu inicio

E. Naomelhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

A5.2 Cefaleia persistente atribuida a
lesdo cefdlica traumdtica

Comentario: A condigdo atual de que a cefaleia deve iniciar
(ou ser descrita como tendo iniciado) dentro de sete dias
apos a lesdo cefalica (ou a ciéncia da lesdo) ¢ algo arbitra-
ria. Alguns dados sugerem que a cefaleia pode iniciar apos
um intervalo mais longo. Nos critérios diagnosticos suge-
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ridos que seguem, o intervalo de tempo maximo entre a
lesdo cefalica e o inicio da cefaleia é estabelecido em trés
meses, mas presume-se que as cefaleias que se originam em
estreita proximidade temporal com a lesdo sdo mais pro-
vavelmente atribuidas de forma acurada a ela. Os estudos
futuros devem continuar a investigar a utilidade desses ¢ de
critérios diagndsticos alternativos para AS5.2 Cefaleia persis-
tente atribuida a lesdo cefdlica traumatica, que permitem
que a cefaleia inicie além de sete dias ¢ até trés meses apds
a lesdo.

A5.2.1.1 Cefaleia persistente de inicio tardio
atribuida a lesdo cefdlica traumatica
moderada ou grave

Critérios diagnosticos:

A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D

B. Ocorreu lesdo cefalica traumatica, associada a a0 menos
um dos seguintes:

perda da consciéncia por >30 minutos

escore da Escala de Coma de Glasgow (ECG) <13

amnésia pos-traumatica durando >24 horas

alteragdo no nivel de percepgdo por >24 horas

evidéncia, por exames de imagem, de uma lesdo

cefalica traumatica, como fratura de cranio,

hemorragia intracraniana e/ou contusdo cerebral

C. A cefaleia ¢ descrita como tendo desenvolvido-se entre
sete dias e trés meses apos todos os seguintes:

1. alesdo cefalica

2. arecuperagdo da consciéncia apos a lesdo cefalica
(quando aplicavel)

3. interrupgdo do uso de medicamento(s) que reduz a
habilidade de perceber ou relatar a cefaleia apds a
lesdo cefalica) (quando aplicavel)

D. A cefaleia persiste por >3 meses apos o seu inicio
E. Naomelhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

kL=

A5.22.1 Cefaleia persistente de inicio tardio atribuida
a lesdo cefélica traumdtica leve

Critérios diagnosticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D
B. Lesdo cefalica traumatica ocorreu, preenchendo ambos
os seguintes:
1. ndo associada a nenhum dos seguintes:
a) perda da consciéncia por >30 minutos
b) Escala de Coma de Glasgow (ECG) <13
c) amnésia pds-traumatica por >24 horas
d) alteracdo do nivel da consciéncia por >24
horas
e) evidéncia, por exame de imagem, de uma
lesdo cefalica traumatica tal como hemorra-
gia intracraniana e/ou contusdo cerebral
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2. associada, imediatamente apds a lesdo cefalica, a
um ou mais dos seguintes sintomas e/ou sinais:

a) confusdo, desorientacdo ou alterag@o da cons-
ciéncia, transitorias

b) perda da memoria para eventos imediata-
mente anteriores ou posteriores a lesdo

¢) dois ou mais outros sintomas sugestivos de
lesdo cerebral traumatica leve
i.  nausea
ii. vOmitos
iii.  disturbios visuais
iv. tontura e/ou vertigem
v.  desequilibrio postural e/ou da marcha
v o1 memoria e/ou  concentracdo

prejudicadas
C. A cefaleia é relatada como tendo se desenvolvido entre
sete dias e trés meses apos todos os seguintes:

1. alesdo cefalica

2. arecuperagdo da consciéncia apos a lesdo cefalica
(quando aplicavel)

3. a interrupgdo do(s) medicamento(s) que prejudi-
cam a habilidade para sentir ou relatar a cefaleia
apos a lesdo cefalica (quando aplicavel)

D. A cefaleia persiste por >3 meses apds o seu inicio
E. Naomelhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3.

A5.7 Cefaleia atribuida a
radiocirurgia cerebral

Critérios diagnosticos:
A. Qualquer cefaleia nova preenchendo o critério C
B. Foi realizada radiocirurgia cerebral
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:
1. acefaleia desenvolveu-se dentro de sete dias apos
a radiocirurgia
2. acefaleia desapareceu dentro de trés meses apos a
radiocirurgia
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentario: Embora cefaleia de novo tenha sido descrita apos
radiocirurgia, a maioria dos estudos ndo proporciona descri-
¢Oes detalhadas das suas caracteristicas clinicas, nem tam-
pouco ¢ habitualmente claro o quanto a cefaleia ocorrendo
apos radiocirurgia representa uma exacerbag@o de uma cefa-
leia subjacente ou uma cefaleia nova. Nos casos nos quais
uma histdria prévia de cefaleia ndo estava presente, a sin-
drome de cefaleia foi de curta duragdo, ocorreu mais de um
ano apods o procedimento e assemelhou-se a migranea ou a
cefaleia em trovoada. Logo, as relagdes causais entre essas
cefaleias e os procedimentos radiocirargicos que as precede-
ram foram altamente duvidosas. Estudos prospectivos cui-
dadosamente controlados s&o necessarios para determinar o
quanto a AS.7 Cefaleia atribuida a radiocirurgia cerebral

existe como uma entidade e, se existe, como ela esta relacio-
nada ao tipo ¢ ao local da lesdo que esta sendo irradiada e/ou
a dose e o campo de irradiacdo empregados.

A5.8 Cefaleia aguda atribuida a outro
trauma ou lesdo cefdlica e/ou cervical

Critérios diagnasticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D
B. Ocorreu trauma ou lesdo cefalica e/ou cervical de um
tipo ndo descrito acima
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por um dos ou
ambos os seguintes:
1. acefaleia desenvolveu-se em estreita relagdo tem-
poral com o trauma ou lesdo
2. existe outra evidéncia de causalidade pelo trauma
ou pela lesdo
D. Qualquer um dos seguintes:
1. acefaleia desapareceu dentro de trés meses apds o
trauma ou a lesdo
2. acefaleia persiste, mas ainda ndo se passaram trés
meses desde o seu inicio
E. Naomelhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

A5.9 Cefaleia persistente atribuida a outro
trauma ou lesdo cefdlica e/ou cervical

Critérios diagnosticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D
B. Ocorreu trauma ou lesdo cefalica e/ou cervical de um
tipo ndo descrito acima
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por um dos ou
ambos os seguintes:
1. acefaleia desenvolveu-se em estreita relagdo tem-
poral com o trauma ou lesdo
2. existe outra evidéncia de causalidade pelo trauma
ou pela lesdo
D. A cefaleia persiste por >3 meses apos o seu inicio
E. Naomelhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.
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A6. Cefaleia atribuida a transtorno
vascular craniano e/ou cervical

A6.10 Cefaleia persistente atribuida a
transtorno vascular craniano e/ou
cervical prévios

A. Cefaleia previamente diagnosticada como 6. Cefaleia
atribuida a transtorno vascular craniano e/ou cervical
ou um dos seus tipos, subtipos ou subformas e preen-
chendo o critério C

B. O transtorno vascular craniano ou cervical causador
da cefaleia foi efetivamente tratado ou desapareceu
espontaneamente

C. A cefaleia tem persistido por >3 meses apos o trata-
mento efetivo ou a remissdo espontanea do transtorno
vascular

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentario: A A6.10 Cefaleia persistente atribuida a trans-
torno vascular craniano e/ou cervical prévios é mal docu-

mentada; se ela existe, pesquisas sdo necessarias para esta-
belecer melhores critérios para causalidade.

A7. Cefaleia atribuida a transtorno
intracraniano ndo vascular

A7.6 Cefaleia atribuida a crise epiléptica

A7.6.3 Cefaleia pés-eletroconvulsoterapia (ECT)

Critérios diagnasticos:
A. Cefaleia recorrente preenchendo o critério C

B. Um curso de eletroconvulsoterapia (ECT) foi
administrado
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por todos os
seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se ap6s >50% das sessoes
de ECT

2. cada cefaleia desenvolveu-se dentro de quatro
horas ap6s a ECT
3. cada cefaleia desapareceu dentro de 72 horas apds
aECT
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.
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Comentarios: Descricdes claras de cefaleia associada a eletro-
convulsoterapia sdo esparsas. Em um estudo comparativo
com cegamento simples com eletriptana e paracetamol, 20
de 72 pacientes (28%) reclamaram de cefaleias, mas essas
ndo foram bem caracterizadas (somente a localizagdo ¢ a
qualidade da dor foram avaliadas).

Os dados publicados nédo sdao adequados para definir ope-
racionalmente a A7.6.3 Cefaleia pos-eletroconvulsoterapia
(ECT), e ndo tem havido estudos de validacdo desses crité-
rios propostos desde que a ICHD-3 beta foi publicada.

A7.9 Cefaleia persistente atribuida
a transtorno intracraniano nao
vascular prévio

Critérios diagnosticos:

A. Cefaleia previamente diagnosticada como 7. Cefaleia
atribuida a transtorno intracraniano ndo vascular
ou um dos seus tipos, subtipos ou subformas e preen-
chendo o critério C

B. O transtorno intracraniano ndo vascular causador
da cefaleia foi efetivamente tratado ou desapareceu
espontaneamente

C. A cefaleia persistiu por >3 meses apds o tratamento efe-
tivo ou remissdo espontanea do transtorno ndo vascular

E. Naomelhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentirio: E sabido, a partir da experiéncia clinica, que uma
cefaleia persistente pode ocorrer apds um transtorno intracra-
niano nao vascular prévio (e resolvido); até certo ponto, tal
cefaleia tem sido demonstrada apos 7.1.1 Cefaleia atribuida
a hipertensdo intracraniana idiopatica e 7.2.3 Cefaleia atri-
buida a hipotensdo intracraniana espontinea. No entanto, a
A7.9 Cefaleia persistente atribuida a transtorno intracraniano
ndo vascular prévio ¢ mal documentada. Pesquisas sdo neces-
sarias para estabelecer melhores critérios para causalidade.
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A8. Cefaleia atribuida a uma
substancia ou a sua supressao

A8.4 Cefaleia persistente atribuida ao uso
de ou a exposi¢cdo a uma substdncia
no passado

Codificada em outro local:
8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos

Critérios diagnosticos:

A. Cefaleia previamente diagnosticada como 8.1 Cefaleia
atribuida ao uso de ou a exposi¢do a uma substancia ou
um dos seus subtipos e preenchendo o critério C

B. O uso de ou a exposig@o a substancia cessou

C. A cefaleia persistiu por >3 meses apds a exposicdo ter
cessado

D. Nao melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3.

A9. Cefaleia atribuida a infeccio

A9.1 Cefaleia atribuida a infeccdo
intracraniana

A9.13.3 Cefaleia persistente atribuida a
infecgdo intracraniana flngica ou
outra infecgdo parasitdria prévias

Critérios diagnosticos:

A. Cefaleia preenchendo previamente os critérios para
9.1.3 Cefaleia atribuida a infec¢do intracraniana fiin-
gica ou outra infec¢do parasitaria e preenchendo o cri-
tério C

B. Infecgdo intracraniana fingica ou outra infecgéo parasi-
taria resolvida

C. A cefaleia persistiu por >3 meses ap6s a resolugdo
da infec¢do intracraniana fingica ou outra infecgdo
parasitaria

D. Nao melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-
3, e hidrocefalia foi excluida por neuroimagem.

A9.3 Cefaleia atribuida a infeccdo
pelo virus da imunodeficiéncia
humana (HIV)

Classificada em outro local: A cefaleia ocorrendo em pacientes
com infecgdo por HIV, mas causada por uma infec¢do opor-
tunista especifica, deve ser codificada de acordo com essa
ultima. A cefaleia causada pelo uso de drogas antirretrovi-
rais deve ser codificada como 8.1.10 Cefaleia atribuida ao
emprego prolongado de medicamento ndo utilizado para
cefaleia.

Critérios diagndsticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Ambos os seguintes:
1. foi demonstrada infeccdo sistémica pelo HIV
2. outra infecgdo sistémica e/ou intracraniana ativa
foi excluida
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relagdo temporal
com o inicio da infecc¢do pelo HIV
2. a cefaleia desenvolveu-se ou piorou significativa-
mente em relagdo temporal com a piora da infec-
¢do pelo HIV, conforme indicado pela contagem
das células CD4 e/ou pela carga viral
3. a cefaleia melhorou significativamente em para-
lelo com a melhora da infecgdo pelo HIV, con-
forme indicado pela contagem das células CD4 e/
ou pela carga viral
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentarios: O racional para separar A9.3 Cefaleia atribuida

a infecgdo pelo virus da imunodeficiéncia humana (HIV) das

cefaleias atribuidas a outras infecgdes ¢ triplo:

a) a infeccdo pelo HIV sempre ¢ tanto sistémica como
dentro do sistema nervoso central

b) a infec¢do no sistema nervoso central pode progredir
independentemente da infecggo sistémica

¢) ainfeccdo pelo HIV ainda ndo ¢é curavel

A cefaleia ¢é relatada por mais da metade das pessoas
infectadas pelo HIV/sindrome da imunodeficiéncia adqui-
rida (SIDA) e pode ser parte da sintomatologia tanto da
infeccdo aguda como da infecgdo cronica pelo HIV (atra-
vés de meningite asséptica ¢ mecanismos similares). Mesmo
assim, a A9.3 Cefaleia atribuida a infec¢do pelo virus da
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imunodeficiéncia humana (HIV) permanece no Apéndice
por ser extremamente dificil distinguir a cefaleia puramente
atribuida a infecg¢@o pelo HIV das cefaleias semelhantes as
cefaleias primdrias relatadas pela maioria dos pacientes com
HIV. A aplicacdo desses critérios em estudos prospectivos
pode proporcionar evidéncias mais conclusivas.

Na maioria dos casos, a A9.3 Cefaleia atribuida a infec-
¢do pelo virus da imunodeficiéncia humana (HIV) é dolente
e bilateral, ou possui as caracteristicas de uma cefaleia pri-
maria (1. Migrdnea ou 2. Cefaleia do tipo tensdo). A inten-
sidade, a frequéncia e a incapacidade atribuida a cefaleia
parecem estar associadas a gravidade da infec¢do pelo HIV,
conforme indicado pela contagem das células CD4 e/ou pela
carga viral, mas ndo com a duracdo da infecgdo pelo HIV ou
com o nimero de medicamentos antirretrovirais prescritos.

Apenas uma minoria dos pacientes com HIV tém cefa-
leia atribuivel a infec¢des oportunistas, provavelmente como
consequéncia da disponibilidade da terapia antirretroviral
altamente ativa.

Durante a infecgdo pelo HIV, meningite e/ou encefalite
secunddrias associadas a infec¢des oportunistas ou neopla-
sias podem desenvolver-se. As infecgdes intracranianas mais
comuns associadas a infecgdo pelo HIV e causando cefaleia
sd0 a toxoplamose ¢ a meningite criptococotica. A cefaleia
ocorrendo em pacientes com infecgdo pelo HIV, mas atribui-
das a uma infecgdo oportunista especifica, devem ser codifi-
cadas para aquela infecgéo.

As drogas antirretrovirais também podem causar cefa-
leia. Nesses casos, a cefaleia deve ser codificada como 8.1.10
Cefaleia atribuida ao emprego prolongado de medicamento
ndo utilizado para cefaleia.
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Al10. Cefaleia atribuida a transtorno
da homeostase

A10.7 Cefaleia e/ou dor cervical atribuida a
hipotensdo ortostdtica (postural)

Descrigdo: Dor, na maior parte das vezes na regido posterior
do pescoco mas algumas vezes alastrando-se superiormente
para a regido occipital (distribuigdo “em cabide”), atribuida
a hipotensdo postural e desenvolvendo-se apenas na postura
ereta.

Critérios diagnosticos:
A. Cefaleia preenchendo o critério C
B. Hipotensio ortostatica (postural) foi demonstrada
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:
1. acefaleia desenvolve-se exclusivamente durante a
postura ereta
2. a cefaleia melhora espontancamente na posigdo
horizontal
3. a cefaleia localiza-se, na maioria das vezes, na
nuca, irradiando-se algumas vezes superiormente
para a regido occipital (distribuigdo “em cabide™)
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentario: Quando especificamente inquiridos, 75% dos
pacientes com hipotensdo ortostatica relataram dor cervical.

A10.8 Cefaleia atribuida a
outro transtorno da homeostase

A10.8.1 Cefaleia atribuida a viagem espacial

Descrigio: Cefaleia ndo-especifica causada por viagem no
espago. A maioria dos episodios de cefaleia ndo estdo asso-
ciados a sintomas de cinetose espacial.

Critérios diagnosticos:
A. Qualquer cefaleia nova preenchendo o critério C
B. O individuo viajou através do espaco
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:
1. a cefaleia ocorreu exclusivamente durante uma
viagem espacial
2. acefaleia melhorou espontaneamente no retorno a
terra
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentario: Dos 16 homens ¢ uma mulher astronautas que
participaram em um levantamento, 12 (71%) relataram ao
menos um episddio de cefaleia experimentado enquanto no
espago, sendo que ndo sofriam de cefaleia quando em terra.
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A10.8.2 Cefaleia atribuida a outro
transtorno metabélico ou sistémico

Cefaleias atribuidas aos seguintes transtornos podem ocorrer, mas
ndo estdo suficientemente validadas: anemia, insuficiéncia adre-
nocortical, deficiéncia mineralocorticoide, hiperaldostero-
nismo, policitemia, sindrome de hiperviscosidade, purpura
trombocitopénica trombotica, plasmaférese, sindrome dos
anticorpos anticardiolipina, doenca de Cushing, hipona-
tremia, hipertireoidismo, hiperglicemia, hipercalcemia,
lupus eritematoso sistémico, sindrome da fadiga cronica,
fibromialgia.

Estudos prospectivos bem controlados sdo necessarios
para definir mais claramente a incidéncia e as caracteristicas
das cefaleias que ocorrem em associagdo a esses transtornos.
Em cada caso, somente aqueles pacientes que preenchem
critérios solidamente estabelecidos para os referidos trans-
tornos devem ser avaliados.

A10.9 Cefaleia persistente atribuida a
transtorno da homeostase prévio

Critérios diagnosticos:

A. Cefaleia previamente diagnosticada como 10. Cefaleia
atribuida a transtorno da homeostase ¢ preenchendo o
critério C

B. O transtorno da homeostase causador da cefaleia foi efi-
cientemente tratado ou desapareceu espontaneamente

C. A cefaleia persistiu por >3 meses apds o tratamen-
toefetivo ou a remissdo espontdnea do transtorno da
homeostase

D. Nao melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3.
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Cefaleia ou dor facial atribuida a
transtorno do cranio, pescoco,
olhos, orelhas, nariz, seios
paranasais, dentes, boca ou outra
estrutura facial ou cervical

All.

Al11.2 Cefaleia atribuida a
transtorno cervical

Al11.2.4 Cefaleia atribuida a radiculopatia
cervical alta

Critérios diagnasticos:

A. Dor cefalica e/ou cervical preenchendo o critério C

B. Evidéncia clinica, eletrodiagnostica ou radiologica de
radiculopatia C2 ou C3

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:
1. ao menos dois dos seguintes:

a) a dor desenvolveu-se em relagdo temporal
com o inicio da radiculopatia ou levou a sua
descoberta

b) a dor melhorou significativamente ou piorou
significativamente em paralelo com a melhora
ou com a piora da radiculopatia

¢) ador ¢é temporariamente abolida pela aneste-
sia local da raiz nervosa relevante

2. acefaleia ¢ ipsilateral a radiculopatia
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentario: A dor habitualmente é posterior, mas pode irra-
diar-se para regides mais anteriores. Dores lancinantes fre-
quentemente ocorrem em uma das areas supridas pelas raizes
cervicais altas em um ou em ambos os lados, habitualmente
nas regides occipital, retroauricular ou cervical posterior alta.

Al1.2.5 Cefaleia atribuida a dor miofascial cervical

Criterios diagndsticos:

A. Dor cefalica e/ou cervical preenchendo o critério C

B. Foi demonstrada uma fonte de dor miofascial nos mus-
culos cervicais, incluindo pontos-gatilho reprodutiveis

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:
1. um dos ou ambos os seguintes:

a) a dor desenvolveu-se em relagdo temporal
com o inicio do transtorno doloroso miofas-
cial cervical

b) a cefaleia melhorou significativamente em
paralelo com a melhora do transtorno dolo-
roso miofascial cervical
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c) a pressdo sobre os musculos cervicais impli-
cados faz surgir dolorimento
2. a dor ¢é temporariamente abolida por inje¢des de
anestésico local nos pontos-gatilho ou por massa-
gem dos pontos-gatilho
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentario: A dor miofascial ¢ a sua relagdo com os assim
chamados “pontos-gatilho” é controversa. Tem sido dificil
demonstrar de modo consistente os supostos pontos-gatilho,
e a resposta ao tratamento varia.

A11.3 Cefaleia atribuida a transtorno
dos olhos

A11.3.5 Cefaleia atribuida a heteroforia
ou heterotropia

Descrigdo: Cefaleia causada por estrabismo latente ou per-
sistente, habitualmente ocorrendo apds tarefas visuais
prolongadas.

Critérios diagnasticos:

A. Cefaleia preenchendo o critério C

B. Foi identificada heteroforia ou heterotropia, com ao
menos um dos seguintes sintomas:

1. visdo borrada

2. diplopia

3. dificuldade em mudar o foco de perto para longe e/
ou vice-versa

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em relacdo temporal
com o inicio da heteroforia e/ou heterotropia ou
levou a sua descoberta

2. acefaleia melhorou significativamente apos a cor-
recdo da heteroforia e/ou heterotropia

3. acefaleia é agravada por tarefas visuais sustentadas

4. acefaleia ¢ aliviada pelo fechamento de um olho ¢/
ou pela descontinuagdo da tarefa visual

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentarios: HA um certo numero de casos que apodiam a
Al11.3.5 Cefaleia atribuida a heteroforia ou heterotropia,
mas, a parte disso, ha pouca evidéncia para essa causa de
cefaleia. Ela foi, portanto, transferida para o Apéndice,
aguardando estudos mais formais.

Pacientes com A11.3.5 Cefaleia atribuida a heteroforia
ou heterotropia, se ela existe, tm maior probabilidade de
buscar o aconselhamento de um oftalmologista.
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A11.5 Cefaleia atribuida a transtorno
do nariz ou dos seios paranasais

A11.5.3 Cefaleia atribuida a transtorno da
mucosa, septo ou conchas nasais

Critérios diagnosticos:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C

B. Evidéncia clinica, por endoscopia nasal e/ou por ima-
gem, de um processo hipertréfico ou inflamatério den-
tro da cavidade nasal’

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ao menos
dois dos seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em relacdo temporal
com o inicio da lesdo intranasal ou levou a sua
descoberta

2. a cefaleia melhorou significativamente ou piorou
significativamente em paralelo com a melhora
(com ou sem tratamento) ou piora da lesdo nasal

3. a cefaleia melhorou significativamente apos a
anestesia local da mucosa na regido da lesdo

4. acefaleia ¢ ipsilateral ao local da lesdo

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:
1. Sdo exemplos a concha bolhosa ¢ o espordo do septo
nasal.

Al2. Cefaleia atribuida a transtorno
psiquiatrico

Introducdo
As cefaleias sdo comumente associadas a varios transtornos
psiquiatricos, mas faltam, na maioria dos casos, evidéncias
de uma relagdo causal. Na vasta maioria dos casos, provavel-
mente, a cefaleia associada a esses transtornos reflete etio-
logias ou fatores de risco subjacentes em comum, mais do
que uma relagdo causal. Entretanto, para fazer qualquer um
dos diagnosticos listados abaixo, deve ser estabelecida uma
relagdo causal entre a cefaleia e o transtorno psiquiatrico em
questdo. Entdo, a cefaleia ou se desenvolve simultancamente
ao transtorno psiquiatrico ou piora significativamente depois
que o transtorno psiquiatrico torna-se evidente.
Biomarcadores definidos ¢ a comprovagdo clinica da
causalidade da cefaleia sdo dificeis de obter, ¢ o diagnés-
tico sera frequentemente de exclusdo. Por exemplo, em uma
crianga com transtorno de ansiedade de separacdo, a cefa-
leia deve ser atribuida a esse transtorno apenas naqueles
casos nos quais ela ocorre exclusivamente no contexto de
uma separagdo real ou prenunciada, sem qualquer explica-
¢30 melhor. Similarmente, em um adulto com transtorno do
panico, a cefaleia somente deve ser atribuida ao transtorno
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naqueles casos nos quais ela ocorre exclusivamente como um
dos sintomas de uma crise de panico.

Os seguintes critérios sdo oferecidos como conjuntos de
critérios candidatos definidos para facilitar a pesquisa sobre
as possiveis relagdes causais entre certos transtornos psiquia-
tricos e cefaleia. Ndo é recomendado que eles sejam utiliza-
dos rotineiramente na pratica clinica para descrever associa-
¢Oes entre cefaleia e transtornos psiquiatricos comoérbidos.

A12.3 Cefaleia atribuida a
transtorno depressivo

Critérios diagnosticos:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C

B. Foi diagnosticado transtorno depressivo maior (episo-
dio Gnico ou recorrente) ou transtorno depressivo per-
sistente, de acordo com os critérios do DSM-5

C. A cefaleia ocorre exclusivamente durante os episodios
depressivos

D. Nao melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3.

Comentdrio: Muitos antidepressivos, especialmente os anti-
depressivos triciclicos, sdo efetivos contra transtornos de
cefaleia, mesmo quando a depressdo ndo esta presente. Isso
torna dificil determinar o quanto a remissdo ou a melhora de
uma cefaleia associada a depressdo e tratada com um anti-
depressivo triciclico ¢, de fato, evidéncia de causalidade. A
remissdo da cefaleia é mais sugestiva de uma causa psiquia-
trica quando um transtorno depressivo maior melhora sob
tratamento com outro tipo de antidepressivo cuja menor efe-
tividade no tratamento da cefaleia foi demonstrada.

Al12.4 Cefaleia atribuida a transtorno
de ansiedade de separagdo

Critérios diagnosticos:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C

B. Foi diagnosticado transtorno de ansiedade de separa-
¢30, de acordo com os critérios do DSM-5

C. A cefaleia ocorre exclusivamente no contexto de uma
separacdo, real ou prenunciada, do lar ou de figuras
importantes de apego

D. Nao melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3.

Comentario: O transtorno de ansiedade de separagdo ¢é per-
sistente, tipicamente durando ao menos seis meses, embora
uma durag@o mais curta possa ser consistente com os crité-
rios diagnosticos nos casos de inicio agudo ou exacerbacio
de sintomas graves (p.ex. recusa escolar ou incapacidade
completa de separar-se de casa ou de figuras de apego). O
transtorno causa sofrimento clinicamente significativo e/ou
prejuizo nas areas de funcionamento social, académica, ocu-
pacional e/ou em outras areas importantes.

A12.5 Cefaleia atribuida a transtorno
do pdnico

Critérios diagnasticos:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C

B. Crises de panico inesperadas e recorrentes, preenchendo
os critérios do DSM-5 para transtorno do panico

C. A cefaleia ocorre exclusivamente durante as crises de
panico

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

A12.6 Cefaleia atribuida a fobia especifica

Critérios diagnasticos:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C

B. Foi diagnosticada uma fobia especifica, de acordo com
os critérios do DSM-5

C. A cefaleia ocorre exclusivamente quando o paciente
¢ exposto ou esta prevendo a exposi¢do ao estimulo
fobico

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentario: Fobias especificas tipicamente duram seis meses
ou mais, causando sofrimento clinicamente significativo e/
ou prejuizo nas areas de funcionamento social, ocupacional
e/ou em outras areas importantes.

A12.7 Cefaleia atribuida a transtorno
de ansiedade social (fobia social)

Critérios diagnosticos:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C

B. Foi diagnosticado transtorno de ansiedade social (fobia
social), de acordo com os critérios do DSM-5

C. A cefaleia ocorre exclusivamente quando o paciente ¢
exposto ou esta prevendo a exposi¢do a situagdes sociais

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentarios: No transtorno de ansiedade social (fobia social),
ha medo ou ansiedade marcados em relagdo a uma ou mais
situagdes sociais nas quais o individuo ¢ exposto a um pos-
sivel escrutinio por parte de outros. O medo ou ansiedade
¢ desproporcional a ameaga real imposta por uma situago
social. Exemplos incluem intera¢des sociais (p.ex. manter
uma conversa), ser observado (p.ex. comendo ou bebendo)
ou fazer alguma apresentagdo em publico (p.ex. palestrar).
A pessoa teme que ele ou ela ird demonstrar sintomas de
ansiedade ou agir de um modo que fara com que seja ava-
liado negativamente (p.ex. ser humilhado, envergonhado ou
rejeitado) ou que ofendera os outros. Nas criangas, o medo
ou a ansiedade podem ser expressados através de choro, bir-
ras, “congelamento”, agarrar-se a algo ou alguém, retragdo
ou fracasso em falar durante situac¢des sociais.
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O transtorno ¢é persistente, tipicamente durando seis
meses ou mais.

A12.8 Cefaleia atribuida a transtorno
de ansiedade generalizada

Critérios diagnasticos:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C

B. Foi diagnosticado transtorno de ansiedade generali-
zada, de acordo com os critérios do DSM-5

C. A cefaleia ocorre somente durante os periodos de
ansiedade

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentario: Pacientes com transtorno de ansiedade genera-
lizada apresentam ansiedade e preocupagdo (expectativa
apreensiva) excessivas sobre dois (ou mais) dominios de
atividades ou eventos (p.ex. dificuldades relacionadas a
familia, satde, finangas, escola/trabalho) em mais da metade
dos dias, por trés meses ou mais. Os sintomas podem incluir
inquietagdo ou sentimento de excitagdo, tensdo ou nervo-
sismo, ¢ tensdo muscular. Os comportamentos associados a
esse transtorno incluem a evitagdo de atividades ou even-
tos com desfechos possivelmente negativos, o investimento
marcado de tempo e esforgo na preparacdo para atividades
ou eventos com desfechos possivelmente negativos, a pro-
crastinacdo marcada no comportamento ou tomada de deci-
soes devido a preocupagdes, e a repetida busca por tranquili-
zagdo devido a preocupagdes.
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A12.9 Cefaleia atribuida a transtorno de
estresse pos-traumdtico (TEPT)

Critérios diagnosticos:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C

B. Foi diagnosticado transtorno de estresse pos-traumatico
(TEPT), de acordo com os critérios do DSM-5

C. A cefaleia desenvolveu-se pela primeira vez apos a
exposicdo ao estressor traumatico e ocorre exclusiva-
mente no contexto de outros sintomas de TEPT!

D. Nao melhor explicada por outro diagnostico da
ICHD-3.2

Notas:

1. Por exemplo, a cefaleia ocorre imediatamente apos a
exposicao a fatores que lembram o trauma.

2. Em particular, A12.3 Cefaleia atribuida a transtorno
depressivo.

Comentarios: A exposi¢do a morte, lesdo grave ou violagdo
sexual, reais ou na forma de ameaga, pode ocorrer direta-
mente pela vivéncia do evento, ou pode ocorrer indireta-
mente: por testemunhar o evento; por tomar conhecimento
de que o evento ocorreu com um membro familia ou amigo
proximos; por vivenciar uma exposigéo repetida ou extrema
a detalhes aversivos do evento (p.ex. socorristas coletando
despojos humanos; policiais expostos repetidamente a deta-
lhes sobre abuso infantil). Isso ndo se aplica a exposi¢do
através de meios eletronicos, televisdo, filmes ou fotografias,
a menos que essa exposi¢ao esteja relacionada ao trabalho.
Dada a alta taxa de depressdo comoérbida ao transtorno
de estresse pos-traumatico (TEPT), o diagndstico de A12.9
Cefaleia atribuida a transtorno de estresse pos-traumdatico
deve ser reservado para os pacientes cuja cefaleia ndo é expli-
cada por uma depressdo comorbida (i.e. casos de cefaleia
atribuida a TEPT em pacientes sem depressdo comorbida).
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Definicido de termos

Alodinia: Sensagdo de desconforto ou dor (ver adiante)
surgindo a partir de um estimulo que normalmente ndo seria
suficiente para ter este efeito. Ela ¢ diferente da hiperalgesia
(ver adiante).

Anorexia: Falta de apetite ¢ aversdo por comida de inten-
sidade leve.

Atribuido a: Este termo, na ICHD-3, descreve a relagao
entre uma cefaleia secundaria (ver adiante) e o transtorno
que se acredita ser o seu causador. E necessario o preenchi-
mento de critérios estabelecendo um nivel reconhecido de
evidéncia de causalidade.

Aura: Sintomas precoces de uma crise de migranea com
aura, considerados como sendo manifesta¢cdes de uma dis-
fungdo cerebral focal. A aura tipicamente dura 20-30 minu-
tos e precede a cefaleia (ver adiante). Ver também: Sintomas
neurologicos focais, Sintomas premonitorios, Prédromo,
Sintomas de alerta).

Cefaleia nova: Qualquer tipo, subtipo ou subforma de
cefaleia (ver anteriormente) da qual o paciente ndo sofria
previamente.

Cefaleia primaria (transtorno): Cefaleia, ou um trans-
torno de cefaleia, ndo causada por ou atribuida a outro trans-
torno. E distinguida do transtorno de cefaleia secundaria (ver
adiante).

Cefaleia secundaria (transtorno): A cefaleia, ou um
transtorno de cefaleia, causada por outro transtorno subja-
cente. Na ICHD-3, as cefaleias secundarias sdo atribuidas ao
transtorno causal. As cefaleias secundarias sdo distinguidas
das cefaleias primarias (ver anteriormente). Uma cefaleia
secundaria pode ter as caracteristicas de uma cefaleia pri-
maria, mas ainda preencher os critérios de causalidade por
outro transtorno.

Cefaleia: dor (ver adiante) localizada na cabega, acima
da linha orbitomeatal e/ou da linha nucal superior.

Cintilagdo: Alucinagdes visuais que sdo brilhantes e flu-
tuam em intensidade, frequentemente a aproximadamente
8-10 ciclos/segundo. Elas sdo tipicas da aura da migranea
(ver anteriormente).

Crise de cefaleia (ou dor): cefaleia (ou dor) (ver adiante)
que se desenvolve, permanece em um certo nivel por minu-
tos, horas ou dias e diminui até desaparecer completamente.

Crise de cefaleia em salvas: Um episddio de dor conti-
nua durando 15-180 minutos.

Cronico(a): Na terminologia da dor, crénico denota
longa durag@o, especificamente por um periodo maior que
trés meses. Na terminologia da cefaleia, esse significado ¢
mantido para as cefaleias secundarias (notadamente aquelas
atribuidas a infec¢@o), nas quais o proprio transtorno causa-
dor é cronico. Nesse uso, cronico diferencia-se de persistente
(ver adiante). Para cefaleias primarias que sdo mais comu-
mente episodicas (ver adiante), crénico € utilizado sempre
que as crises de cefaleia (ver anteriormente) ocorrem em
mais dias que ndo, por um periodo superior a trés meses. As

cefaleias trigeminoautondmicas sdo a excecdo: nesses trans-
tornos, crénico ndo ¢é utilizado até que o transtorno esteja
sem remissdo por mais de um ano.

Dias de cefaleia: Numero de dias durante um periodo de
observacdo (habitualmente um més) afetado por cefaleia em
qualquer parte ou durante o dia inteiro.

Dolorimento: Sensagdo aumentada de desconforto ou dor
causada por pressdo direta, como aquela aplicada durante a
palpagéo.

Dor: De acordo com a definigdo da IASP: uma expe-
riéncia sensorial e emocional desagradavel associada a dano
tecidual real ou potencial aos tecidos, ou descrita com as
caracteristicas de tais danos (ver também: Dor neuropadtica,
Dor neuropadtica central e Dor neuropdtica periférica).

Dor facial: Dor abaixo da linha orbitomeatal, anterior ao
pavilhdo auricular e acima do pescogo.

Dor neuropatica: Dor (ver anteriormente) causada por
uma lesdo ou doenca do sistema nervoso somatossensorial
central ou periférico.

Dor neuropatica central: Dor (ver anteriormente) cau-
sada por lesdo ou doenga do sistema nervoso somatossenso-
rial central (ver também Dor neuropdtica).

Dor neuropatica periférica: Dor (ver anteriormente) cau-
sada por uma lesdo ou doenga do sistema nervoso somatos-
sensorial periférico (veja também Dor neuropdtica).

Dor referida: Dor (ver anteriormente) percebida em uma
area diferente daquela onde surge a nocicepgao.

Duragao da crise: O tempo decorrente do inicio ao tér-
mino de uma crise de cefaleia (ou dor) (ver anteriormente)
preenchendo os critérios para um tipo ou subtipo particular
de cefaleia. Apos crises de migranea ou de cefaleia em sal-
vas pode persistir uma cefaleia de baixa intensidade, ndo
pulsatil e sem sintomas acompanhantes, porém essa nao ¢é
parte da crise e ndo ¢ incluida na sua durag@o. Se o paciente
adormece durante uma crise e acorda aliviado, a duragdo é
considerada até a hora do despertar. Se uma crise de migra-
nea ¢ aliviada com sucesso por medicacdo, mas os sintomas
recorrem dentro de 48 horas, isso pode representar uma reci-
diva da mesma crise ou uma nova crise. E necessario discer-
nimento para fazer a distingdo (ver também Frequéncia das
crises).

Em pressdo/em aperto: Dor (ver anteriormente) de cara-
ter constante, frequentemente comparada a uma faixa aper-
tada em torno da cabega.

Episodico(a): Recorrendo e remitindo em um padrdo de
crises de cefaleia (ou dor) (ver anteriormente) regular ou irre-
gular, de durag@o constante ou variavel. Através do longo uso
o termo adquiriu significado especial no contexto da cefaleia
em salvas episodica, referindo-se a ocorréncia de periodos
de salvas (ver adiante) separados por periodos de remissdo
de salvas (ver adiante) mais do que a crises. Acepgdo seme-
lhante tem sido adotada para a hemicrania paroxistica ¢ para
as crises de cefaleia neuralgiforme unilateral breve.

Erro de refracdo (ou refrativo): Miopia, hipermetropia
ou astigmatismo.
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Escotoma: Perda de parte(s) do campo visual de um
ou de ambos os olhos. Os escotomas podem ser absolutos
(auséncia de visdo) ou relativos (visdo obscurecida ou redu-
zida). Na migranea, os escotomas sdo homdnimos.

Espectro em fortificagdo: Distarbio visual angulado,
arqueado ¢ de crescimento gradual, tipico da aura visual
migranosa, a qual pode ser colorida ou em preto e branco.

Estimulos pontuais: Estimulos aplicados a pontos discre-
tos sobre a pele.

Estrabismo: Alinhamento anormal de um ou ambos os
olhos.

Fenomenos entopticos realgados: Perturbagbes visuais
que surgem da estrutura do proprio sistema visual, incluindo
excessivas moscas volantes em ambos os olhos, fendmenos
entopticos do campo azul excessivos (incontaveis pequenos
pontos cinzas/brancos/pretos ou anéis surgindo no campo
visual de ambos os olhos quando se olha para superficies
brilhantes homogéneas como o céu azul), autoiluminacio
do olho (ondas coloridas ou nuvens percebidas ao fechar os
olhos no escuro) e fotopsia espontanea (flashes brilhantes de
luz).

Fonofobia: Hipersensibilidade aos sons, mesmo em
niveis normais, habitualmente levando a sua evitagao.

Fotofobia: Hipersensibilidade a luz, mesmo em niveis
normais, habitualmente levando a sua evitagao.

Frequéncia das crises: A taxa de ocorréncia das crises
de cefaleia (ou dor) (ver anteriormente) por um periodo de
tempo (habitualmente um meés). O alivio bem-sucedido de
uma crise de migranea com medicag@o pode ser seguido por
recorréncia dentro de 48 horas. O Guidelines for Controlled
Trials of Drugs in Migraine: Third Edition, da Sociedade
Internacional de Cefaleia, recomenda, como solugdo pratica,
especialmente para se diferenciar crises registradas em diario
no més precedente, contar como crises individuais somente
aquelas separadas por ao menos 48 horas livres de dor.

Heteroforia: Estrabismo latente.

Heterotropia: Estrabismo manifesto.

Hiperalgesia: Percepgdo aumentada em resposta a um
estimulo presumidamente doloroso. A hiperalgesia ¢ dife-
rente da alodinia (ver anteriormente), a qual surge de um
estimulo ndo presumidamente doloroso.

Hipoalgesia: Percepg¢do diminuida em resposta a um
estimulo presumidamente doloroso.

Intensidade da dor: Nivel de dor (ver adiante), habitual-
mente registrada em uma escala numérica de quatro pontos
(0-3), equivalente a dor nula, fraca, moderada e forte, ou em
uma escala analogica visual (comumente 10cm). Ela tam-
bém pode ser registrada em uma escala de graduagdo verbal
expressa nos termos das suas consequéncias funcionais: 0,
sem dor; 1, dor fraca, nio interfere com as atividades habi-
tuais; 2, dor moderada, inibe, mas ndo impede totalmente as
atividades habituais; 3, dor forte, impede todas as atividades.

Lancinante: Carater de dor (ver anteriormente) de curta
durag@o, similar a um choque elétrico, ao longo da distribui-
¢do de uma raiz ou de um nervo.
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Latejante: Sindnimo de pulsatil (ver adiante).

Linha em zigue-zague: sindnimo para espectro em forti-
ficagdo (ver anteriormente).

Musculos pericranianos: Musculos cervicais e occipi-
tais, musculos da mastigacdo, musculos faciais da mimica
e da fala, e musculos da orelha interna (tensor do timpano,
estapédio).

Nao suficientemente validado(a): De validade duvidosa
como entidade diagndstica, a julgar pela experiéncia dos
membros do comité de classificagdo e/ou pela controvérsia
na literatura.

Neuralgia: Dor (ver anteriormente) na(s) distribuicao(-
¢oes) de um ou mais nervos, presumidamente devida a uma
disfung@o ou lesdao daquelas estruturas neurais. O uso cor-
riqueiro tem implicado uma qualidade paroxistica ou lan-
cinante (ver anteriormente), porém o termo neuralgia nao
deve ser reservado para dores paroxisticas.

Neurite: Um caso especial de neuropatia (ver adiante); o
termo ¢ reservado agora a processos inflamatorios que afe-
tam 0s nervos.

Neuroimagem: Tomografia computadorizada (TC), ima-
gem por ressonancia magnética (RM), tomografia por emis-
sdo de positrons (PET), tomografia computadorizada por
emissdo de foton Gnico (SPECT) ou cintilografia, incluindo
modalidades funcionais, quando aplicaveis, habitualmente
do encéfalo.

Neuropatia: Um transtorno funcional ou alteragdo pato-
légica em um ou mais nervos (em um nervo: mononeuro-
patia; em varios nervos: mononeuropatia multipla; quando
difusa e bilateral: polineuropatia). O termo neuropatia ndo
tem a intengdo de cobrir neurapraxia, neurotmese, axonot-
mese, sec¢do de um nervo, distarbios de um nervo causados
por impacto transitorio, como uma pancada; estiramento ou
descarga epiléptica (o termo neurogénica aplica-se a dor atri-
buida a tais perturbagdes temporarias).

Nictalopia: Visao noturna prejudicada.

Palinopsia: Perturbagdes visuais na forma de pds-ima-
gens ¢/ou imagens fantasmas de objetos em movimento
(para se diferenciar de pds-imagens retinianas, as quais
ocorrem, em cor complementar, apés fitar uma imagem de
alto contraste).

Periodo de remissdo de salvas: O periodo de tempo
durante o qual as crises param de ocorrer espontancamente
e ndo podem ser induzidas por alcool ou nitroglicerina. Para
ser considerada uma remissdo, o periodo livre de crises deve
ser maior que trés meses.

Periodo de salva: O periodo de tempo durante o qual as
crises de cefaleia em salvas ocorrem de forma regular e ao
menos uma vez em dias alternados (também chamado de
crise de salvas)

Periodo refratario: O periodo de tempo apoés a resolucdo
de uma crise de dor (ver anteriormente) durante o qual uma
crise adicional ndo pode ser desencadeada.

Persistente: Esse termo, utilizado no contexto de deter-
minadas cefaleias secundarias, descreve a cefaleia, ini-
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cialmente aguda e causada por outro transtorno, que ndo
desaparece dentro de um intervalo de tempo especificado
(habitualmente trés meses) depois que o transtorno desa-
pareceu. Em muitos desses casos, a cefaleia € reconhecida
como um subtipo ou subforma distinta, com evidéncia de
causalidade dependendo do preenchimento precoce dos cri-
térios para o diagndstico do tipo agudo, e da persisténcia da
mesma cefaleia.

Pontada de dor: Dor (ver anteriormente) subita durando
um minuto ou menos (habitualmente um segundo ou menos).

“Pésdromo”: Uma fase sintomatica, durando até 48
horas, depois da resolugdo da dor nas crises de migranea com
ou sem aura. Entre os sintomas “posdromicos” frequentes
estdo sentir-se cansado ou exausto, dificuldade de concentra-
¢do e rigidez cervical.

Prédromo: Uma fase sintomatica, durando até 48 horas,
ocorrendo antes do inicio da dor, na migranea sem aura,
ou antes da aura, na migranea com aura. Entre os sintomas
prodromicos comuns estdo a fadiga, o humor exaltado ou
deprimido, fome inusitada ¢ ansia (craving, “fissura”) por
determinados alimentos.

Pulsatil: Caracterizado por intensificagdes ritmicas em
sincronia com os batimentos cardiacos; latejante.

Regido nucal: Aspecto dorsal (posterior) da porgéo supe-
rior do pescogo, incluindo a regido de inser¢do dos musculos
cervicais no cranio.

Relagao temporal estreita: Esse termo descreve a relagdo
entre um transtorno organico ¢ a cefaleia. Relagdes tempo-
rais especificas podem ser conhecidas para transtornos de
inicio agudo onde a relagdo causa-efeito ¢ provavel, mas
frequentemente ndo foram suficientemente estudadas. Para
transtornos cronicos, tanto a relagdo temporal como a causa-
lidade sdo frequentemente muito dificeis de determinar.

Resolugdo: Remissdo completa de todos os sintomas ¢ de
outras evidéncias clinicas de doenga ou de um processo de
doenga (tal como uma crise de cefaleia [ver anteriormente]).

Sintomas acompanhantes: Sintomas que tipicamente
acompanham, em vez de preceder ou seguir, a cefaleia. Na
migranea, por exemplo, os sintomas de acompanhamento

mais frequentes sdo a nausea, os vomitos, a fotofobia ¢ a
fonofobia.

Sintomas de aviso: Termo utilizado previamente tanto
para a aura (ver anteriormente) como para os sintomas pre-
monitdrios (ver adiante), sendo, portanto, ambiguo. Nao
deve ser utilizado.

Sintomas neurologicos focais: Sintomas de um distarbio
encefalico focal (habitualmente cerebral), tais como os que
ocorrem na aura de migranea (ver anteriormente).

Sintomas premonitorios: Esse termo tem sido utilizado
com diferentes significados, frequentemente como um sin6-
nimo de prodromo (ver anteriormente) mas também, de
forma menos especifica e algo ambigua, para uma variedade
de sintomas que se acredita que prenunciam (mas sdo possi-
velmente a fase inicial de) uma crise de migranea. E melhor
que o termo seja evitado.

Substdncia: Qualquer dos seguintes: substancias quimicas
organicas ou inorganicas; alimento ou aditivo; bebida alcoo-
lica; gas ou vapor; droga, medicamento ou substancia her-
bacea, animal ou outra substincia administrada com intuito
medicinal,emborando licenciadacomoumprodutomedicinal.

Supressdo: Interrup¢do do uso de ou da exposigdo -
com duragdo de semanas ou meses - a um medicamento ou
outra substancia. O termo engloba, mas ndo se limitado a, a
supressdo terapéutica (cessacdo) da medicagdo no contexto
da cefaleia por uso excessivo de medicamentos.

Termo previamente utilizado: Um termo diagndstico que
foi utilizado previamente com significado similar ou idéntico
ao termo classificado ou ¢ incluido dentro desse. Os termos
utilizados previamente sdo muitas vezes ambiguos e/ou tém
sido empregados diferentemente em diferentes paises.

Unilateral: No lado direito ou esquerdo, ndo cruzando
a linha média. A cefaleia unilateral ndo necessariamente
envolve todo o lado direito ou esquerdo da cabega, mas pode
ser apenas frontal, temporal ou occipital. Quando usado para
distarbios sensoriais ou motores da aura migranosa, o termo
inclui hemidistribui¢do completa ou parcial.

Vasoespasmo: constri¢do de artéria ou arteriolas em grau
suficiente para reduzir a perfusdo tissular.
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