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Prefacio da edicao portuguesa

Tendo sido publicada no primeiro nimero de janeiro de 2018 da revista Cephalalgia, 6rgao oficial da Sociedade Internacional de
Cefaleias a versao final da terceira revisao da Classificagcdo Internacional de Cefaleias, também designada pela sigla ICHD-3 e pretendendo
a Sociedade Portuguesa de Cefaleias proporcionar aos seus associados informacao relevante sempre atualizada decidiu, de imediato,
promover a tradugao para portugués desta nova versao da Classificacao Internacional de Cefaleias a semelhanga do que havia feito com
as edicoes anteriores da referida classificacao. Assim com a colaboracdo empenhada dos membros da Comissao de Traducao, abaixo
designados, a traducao da nova classificagao foi feita em pouco tempo e ja esta disponivel. Esperamos poder obter a autorizacao da
Direcao da Sociedade Portuguesa de Neurologia para a publicar na forma de um suplemento da revista Sinapse, como foi possivel nos
ndmeros anteriores e, assim disponibilizar esta traducdo a todos os neurologistas portugueses membros da Sociedade Portuguesa de
Neurologia.

Cada capitulo foi traduzido por um membro da equipa, tendo o texto final sido revisto por todos os membros. Houve uma reuniao
final dos tradutores para acordar e uniformizar alguns termos genéricos da classificacao e discutir todos os aspetos que tivessem levantado
duvidas ou divergéncias de opinido.

Foram mantidas as siglas de lingua inglesa correntemente utilizadas na auséncia das correspondentes siglas de lingua portuguesa as
quais foram, no entanto, as adotadas preferencialmente quando existentes e de uso corrente ou se conveniente pela extensao do nome
da patologia em causa.

A equipa tradutora espera que este trabalho possa também vir a ser Gtil para a comunidade médica portuguesa e que contribua para
melhorar e uniformizar os conhecimentos cientificos sobre este tipo de patologia e que contribua para facilitar a referenciacao clinica.
Espera também que seja possivel elaborar, posteriormente, uma publicacao resumida, de bolso, que permita uma consulta rapida durante
o ato médico, a semelhanga do que ja foi feito com a versao anterior da Classificagao Internacional de Cefaleias (ICHD-II). B

José M. Pereira Monteiro (Coordenador)
José Rocha Barros
Paula Esperanga
Gabriela Fernandes
Raquel Gil Gouveia
Isabel Luzeiro

Jorge Machado

Isabel Pavao Martins
Filipe Palavra

Maria Manuela Palmeira
Elsa Parreira

Carlos Fontes Ribeiro
Miguel Rodrigues
Alfredo Sa

Livia Sousa
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Prefacio (da edicao original)

Em nome da Comissdo de Classificacao da International
Headache Society, estou orgulhoso por apresentar a terceira
edicao da Classificacdo internacional de Cefaleias (ICHD-3).

Esta segue-se a publicacdo da ICHD-3 beta em 2013. A ideia
subjacente a versao beta era a de promover mais o teste de campo
antes de apresentar a versao final ICHD-3, e isso funcionou bem.
Houve excelentes estudos de teste de campo publicados, na
enxaqueca com aura, cefaleia em salvas, hipertensao intracraniana
idiopatica e nevralgia do trigémio, entre outros. Foi, por exemplo,
documentado que os critérios do Apéndice para Al.2. Enxaqueca
com aura no corpo principal eram superiores aos critérios para 1.2
Enxaqueca com aura no corpo principal da ICHD-3 beta, distinguindo
melhor esta perturbacio do acidente isquémico transitério. Testes
de campo dos novos aspetos associados no critério Cl para 3.1.
Cefaleia em Salvas, rubor facial e sensagdo de preenchimento
do ouvido, mostraram que nada acrescentavam a discriminacao
diagnéstica. Consequentemente, esses sintomas foram incluidos
apenas no Apéndice da ICHD-3, onde convidam estudo adicional.
Estes sao exemplos do processo baseado na evidéncia da classificagao
da doenca que agora estara subjacente a todas as futuras alteragoes
da Classificacao Internacional de Cefaleias.

O motivo que contribuiu para a versao beta foi, por pensarmos,
que a ICHD-3 poderia, quando publicada, incluir os cédigos da
Classificacao Internacional de Doengas, |12 revisao (ICD-I 1), da
Federacao Mundial de Saiide (WHO). Esperavamos que a ICD-1 |
estivesse concluida em 2016 mas, infelizmente houve um longo e
inesperado atraso pelo que os cédigos ainda nao estao disponiveis.
Nos, entdo tivemos de publicar a ICHD-3 sem eles.

AICHD-3 foi publicada como o primeiro niimero da Cephalalgia de
2018, exatamente 30 anos depois da primeira edicao da International
Classification of Headache Disorders, ICHD-lI como sabemos, a
chamou. Essa primeira versao foi baseada primariamente na opiniao
de especialistas, mas, ndo obstante, provou ser muito valida. A ICHD
-ll, publicada em 2004, incluiu uma série de alteracdes suportadas
parcialmente por novas evidéncias e parcialmente pela revisao das
opinides de especialistas. Nova evidéncia cientifica desempenhou
um papel relativamente maior nas alteragoes feitas na ICHD-3 beta
e todas as posteriores alteragoes incluidas na ICHD-3 foram baseadas
em tal evidéncia. Entao, a classificacdo de cefaleias é agora, e sera no
futuro, conduzida inteiramente pela investigacao.

Uma longa caminhada que comegou em 2010 terminou com
a publicacao da ICHD-3, mas a atual comissao tem ainda muito
a fazer durante um par de anos. A ICHD-3 beta foi traduzida
em muitas linguas e essas traducdes necessitam agora de ser
atualizadas antes que a ICHD-3 possa ser publicada nessas linguas.
Esperamos que muitas tradugdes adicionais sejam publicadas para

que a ICHD-3 se torne disponivel em todas as linguas principais e
mesmo em muitas das linguas menores. Uma versao eletrénica da
versao ICHD-3 beta ja desenvolvida sob a lideranca do Professor
Harmut Gobel sera atualizada para a ICHD-3. Um livro de casos
estd planeado numa colaboragdo entre os Professores Morris
Levin and Jes Olesen. Finalmente, um intercambio entre a ICHD-3
e a WHO’s ICH-1 | sera feito pelo Professores Timothy Steiner e
Jes Olesen logo que os cddigos para a ICD-| | estejam disponiveis.

Qual é entdo o futuro da classificacao de cefaleias? A classificacao
devera ser, em principio, conservadora. Quando sao feitas grandes
alteragdes numa classificacao todos os estudos prévios, usando as
partes da classificacao que foram alteradas, deverao ser revistos.
Ensaios clinicos efetuados de acordo com critérios de diagnéstico
prévios deverao, por exemplo, ser repetidos se os critérios de
diagnéstico sofreram grandes alteragbes, porque os doentes
selecionados pelo novo diagndstico poderao ser diferentes dos
selecionados pelo diagndstico prévio. A minha esperanca é que
a validagdo no terreno e a andlise cientifica que tém sido feitas
para a ICHD-3 continuem, para que futuras alteracoes sejam
inteiramente baseadas na evidéncia. Seguindo a tradicdo, passarao
10 a |5 anos antes da ICHD-4, mas, entretanto, um grande
nimero de trabalhos de campo serao produzidos.

Os critérios de diagnéstico da ICHD-II modificados para 1.3
Enxaqueca crénica foram publicados na Cephalalgia. A Comissao
de Classificagdo assumiu essas alteracdes, pedindo para o seu
uso imediato, apesar de nao estarem integradas na Classificacao
Internacional de Cefaleias até aparecer a ICHD-3 beta uns anos
mais tarde. Uma futura Comissdo de Classificacao de Cefaleias
devera ser, de igual modo, capaz de adotar e assumir a adocao de
critérios de diagnéstico novos ou modificados antes da publicacao
da ICHD-4 quando forem fundamentados em bons testes de
campo publicados na Cephalalgia.

A ICHD-I transformou a Classificacao de Cefaleias da pior na
melhor classificagdo das doencas neuroldgicas. Nds verificamos
isso durante trinta anos e a superioridade da nossa classificacao
tornou-se evidente, recentemente, durante o trabalho da
comissao em Genebra na segao neuroldgica da ICH -1 1. Nenhuma
outra disciplina dentro da neurologia tinha uma classificacao
sistematica com critérios explicitos de diagndstico para cada
entidade nosolégica. Sinceramente espero que esta tradicdo possa
ser mantida no futuro e que as cefaleias possam continuar a liderar
o caminho na classificacdo das doencgas neuroldgicas. B

Jes Olesen

Chairman

Headache Classification Committee
International Headache Society
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Como usar esta classificacao

Este extenso documento nao se destina a ser decorado. Nem
mesmo os membros da Comissao de Classificacdo sao capazes de
se lembrar de tudo. Este é um document para ser consultado de
tempos a tempos. Dessa forma, depressa aprenderao os critérios
para o diagnéstico de |.| Enxaqueca sem aura, 1.2 Enxaqueca com
aura, os principais tipos de 2. Cefaleia tipo tensao, 3.1 Cefaleias
em Salvas e algumas outras. O resto ficara para ser consultado.
Na pratica clinica, nao precisa de recorer a classificagdo para os
casos obvios de enxaqueca ou cefaleia de tipo tensdo, mas, ela
sera util quando o diagnéstico for incerto. Para a investigacao, a
classificagdo é indispensavel: cada doente que entre num projeto
de investigacdo, seja num ensaio farmacoldgico ou num estudo
patofisiolégico ou bioquimico, devera preencher e estar de acordo
o conjunto de critérios de diagndstico.

|. Esta classificacao esta hierarquisada, permitindo decidir com
que detalhe deseja fazer o diagndstico: se s6 até ao nivel do
primeiro digito ou se até ao quinto. O primeiro da uma ideia
sobre o grupo a que o doente pertence, se é |. Enxaqueca,
2. Cefaleia tipo tensao ou 3. Cefaleia trigemino-autonémica.
Entretanto, obtem-se informagdo que permite um
diagnéstico, mais detalhado. O detalhe desejado depende do
objetivo. Na pratica clinica geral, sé o primeiro ou o segundo
diagnéstico sdao geralmente aplicados. Enquanto, na pratica
especializada e em centros de cefaleias o diagnéstico até ao
nivel quatro ou cinco é o apropriado.

2. Para a maior parte dos fins os doentes recebem o diagndstico
de acordo com os fenétipos de cefaleias que habitualmente
apresentam ou que tenha estado presente durante o Ultimo
ano. Para uso genético e alguns outros fins, é a ocorréncia
durante toda a vida que é utilizada.

. Cada tipo, subtipo ou subforma de cefaleias que o doente

w

tenha deve ser separadamente diagnosticado e codificado:

I.l Enxaqueca sem aura, |.2 Enxaqueca com aura e 8.2
Cefaleia por uso excessivo de medicacao.

4. Quando um doente recebe mais do que um diagnostico, eles

devem ser listados por ordem de importancia para o doente.

. Quando um tipo de cefaleia num dado doente preenche os

(%,

critérios de diagnéstico para dois tipos diferentes de cefaleias,
toda a restante informagao disponivel devera ser usada para
decidir qual das alternativas é a correta ou qual o diagnéstico
mais provavel. Isso pode incluir a histéria longitudinal da
cefaleia (quando e como comegou?), a histéria familiar, o
efeito dos farmacos, relacio com a menstruacdo, idade,
género e uma série de outros aspetos. O preenchimento
dos critérios de diagndstico definitivos para |. Enxaqueca, 2.
Cefaleias tipo tensao ou 3. Cefaleias trigemino-autonémicas
ou qualquer destes trés tipos ou subtipos impede sempre o
simultaneo preenchimento dos critérios para o diagnéstico
provavel de cada um dos tipos, que s3o as Ultimas descritas

em cada grupo. Por outras palavras, um doente cuja cefaleia
preenche os critérios para ambas |.5 Provavel enxaqueca
e 2.| Cefaleia tipo-tensdo episédica devera ser codificado
para a ultima. Nao obstante, devemos considerar sempre a
possibilidade de que algumas crises de cefaleias preenchem
um conjunto de critérios enquanto que outra crise preencha
outros critérios de diagnostico. Em tais casos, existem dois
diagnésticos e ambos devem ser feitos e codificados.

6. Para receber um determinado diagnéstico de cefaleias
o doente devera, em muitos casos, ter tido um nimero
minimo de crises (ou dias) com essas cefaleias. Esse nimero é
especificado nos critérios de diagndstico para o tipo, subtipo
ou subforma de cefaleia. Para além disso, a cefaleia devera
preencher um certo nimero de outros requisitos descritos
dentro dos critérios sob letras separadas: A, B, C, etc. Alguns
dos destaques por letras sao monotéticos; isto €, exprimem
um Unico requisito. Outras sao politéticas, requerendo, por
exemplo, quaisquer duas de quatro carateristicas.

7. O conjunto completo de critérios de diagnéstico é fornecido
para algumas das perturbacoes de cefaleias s6 ao nivel do
primeiro e segundo digito. Os critérios de diagndstico ao
nivel do terceiro, quarto e ocasionalmente quinto digitos,
entdo, exigem que, no critério A, haja o preenchimento
dos critérios para os niveis um e/ou dois e, no critério B
e seguintes, expressam-se os critérios especificos a serem
preenchidos.

8. A frequéncia das cefaleias primarias varia largamente, desde
crises, cada um a dois anos até crises diarias. A severidade
das crises também varia. A ICHD-3 geralmente, nao fornece
a possibilidade de codificar a frequéncia e a severidade,
mas, recomenda-se que a frequéncia e a severidade sejam
especificadas em texto livre.

9. Cefaleia primaria ou secundaria ou ambas? Quando uma
nova cefaleia ocorre, pela primeira vez, em estreita relagao
temporal com outra perturbacdo conhecida por causar
cefaleias, ou preenche outros critérios de causalidade
para essa perturbagio, a nova cefaleia é codificada como
uma cefaleia secundaria atribuida a perturbacdo causal.
Isto continua a ser verdadeiro mesmo quando a cefaleia
tem carateristicas de cefaleia primaria (enxaqueca, cefaleia
tipo tensdao ou uma das cefaleias trigemino autonémicas).
Quando uma cefaleia primaria se torna crénica em estreita
relacdo temporal com a tal perturbacdo causal ambos os
diagnésticos primario e secundario deverao ser atribuidos.
Quando uma cefaleia primaria previamente existente piora
significativamente (geralmente significa um aumento para
o dobro ou superior na frequéncia e/ou severidade) em
estreita relacdo temporal com a tal perturbacido causal,
ambos os diagnésticos, primario e secundario deverado ser
atribuidos, desde que haja uma boa evidéncia de que a
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perturbagao causal possa causar cefaleias.

. O dltimo critério para quase todas as perturbacdes de
cefaleias € “Nao melhor explicada por outro diagnéstico
da ICHD-3". Consideracdes sobre outros possiveis
diagnésticos (o diagndstico diferencial) sdo uma pratica
de rotina no processo de diagnéstico clinico. Quando
uma cefaleia parece preencher os critérios de diagnéstico
para uma forma particular de dor de cabeca, este Ultimo
critério é sempre um alerta para que sejam considerados
outros diagndsticos que possam explicar melhor a cefaleia.
Isto, aplica-se, particularmente, quando se avalia se a
cefaleia é primaria ou secundaria. Também se pode aplicar
a perturbagdes causais aletrnativas como por exemplo:
cefaleia ocorrendo em estreita relacio temporal com
um acidente vascular isquémico agudo que pode ser
consequéncia, ndo do acidente vascular, mas da causa do
acidente (p. ex: dissecdo arterial).

. Muitos doentes com crises de cefaleias preenchendo
um conjunto especifico de critérios de diagndstico
também tém crises embora similares, nao

Isto pode ser
devido ao tratamento, a incapacidade de recordar

corretamente os sintomas ou outros fatores.

que,

satisfazem totalmente os critérios.

Peca ao doente para descrever uma crise tipica nao tratada
ou tratada sem sucesso e verifique se tem dados suficientes
para fazer o diagndstico. Em seguida, inclua as crises menos
tipicas, quando descreve a frequéncia das crises.

. Quando um doente é suspeito de ter mais de um tipo ou
subtipo de cefaleia, é altamente recomendado que ele ou
ela preencham um diario para o diagnéstico das cefaleias,
em que, para cada episddio de cefaleias, as carateristicas
importantes sejam registadas. Tem-se verificado que o
diario de cefaleias aumenta o rigor do diagnéstico, assim
como permite uma avaliagdo mais precisa do consumo de
medicacao. O diario ajuda na avaliacdo da quantidade de
dois ou mais tipos ou subtipos de cefaleias. Finalmente,
ensina o doente a distinguir entre os diferentes tipos de
cefaleias: por exemplo, entre enxaqueca sem aura e
episddios de cefaleias de tipo tens3o.

. Em cada capitulo das cefaleias secundarias, as mais bem
conhecidas e bem estabelecidas causas sdao mencionadas e
os critérios para as subsequentes cefaleias sdo fornecidos.
Contudo, em muitos capitulos, como por exemplo 9.
Cefaleia atribuida a infecao, ha um quase infindavel nimero
de cefaleias atribuiveis a infecao e ha um quase infindavel
nimero de possiveis causas infeciosas. Para evitar uma
longa lista, s6 as mais importantes sao mencionadas. Como
exemplo, as causas raras foram transferidas para o grupo
9.2.3 Cefaleias atribuidas a outras infecoes sistémicas O
mesmo sistema foi usado noutros capitulos das cefaleias
secundarias.

. Os critérios de diagnéstico das cefaleias secundarias jamais
requerem a remissao ou a melhoria substancial da doenca
causal, antes que o diagndstico da cefaleia possa ser feito.
Os critérios de diagndstico da ICHD-3 podem ser aplicados
logo na apresentacao ou tao cedo quanto possivel apés a
doenca subjacente ser confirmada. O critério A é a presenca
da cefaleia; o critério B é a presenca da perturbacao causal;
o critério C é a evidéncia de causalidade.Nas situacoes

agudas, uma relagao temporal estreita entre o inicio da
cefaleia e o inicio da presumida perturbagao causal é muitas
vezes suficiente para estabelecer a causalidade, enquanto
que condi¢des menos agudas geralmente requerem maior
evidéncia de causalidade.Em todos os casos, o ultimo
critério deve ser aplicado como um teste: “Nao melhor
explicado por outro diagnéstico da ICHD-3.

.Em algumas cefaleias secundarias, como a 5.2 Cefaleia

persistente atribuida a agressao traumatica da cabeca, € um
bom exemplo, sendo reconhecida a ocorréncia de tipos
e subtipos de cefaleias persistentes; isto €, a cefaleia que
foi causada inicialmente por outra perturbacao e que falha
a remissao depois de resolvida a perturbagdo causal. Em
tais casos, o diagndstico muda de tipo agudo (por ex: 5.1
Cefaleia aguda atribuida a agressao traumatica da cabeca)
para o tipo persistente (5.2 Cefaleia persistente atribuida
a agressao traumatica da cabeca) ap6s um intervalo de
tempo especifico (trés meses, neste exemplo). A evidéncia
de causalidade depende do preenchimento precoce dos
critérios para o diagnéstico do tipo agudo e a persisténcia
da mesma cefaleia. A maior parte desses diagnésticos
estao no Apéndice por haver insuficiente evidéncia da sua
existéncia. Eles ndo serdo usualmente aplicados, mas, estao
la para estimular a investigacao de melhores critérios de
causalidade.

. O Apéndice ¢ para investigacao. Ajuda os cientistas clinicos

a estudar entidades 6rfas para posterior inclusao em (ou,
em alguns casos, a sua exclusdo) do corpo principal da
classificacdo. A maior parte dos diagnésticos e dos critérios
de diagndstico do Apéndice sdo ou novos ou critérios
alternativos aos do corpo principal. Alguns sao entidades
antigas ainda nao suficientemente validadas; espera-se
que sejam eliminadas na préxima revisao da ICHD se,
entretanto, nao for produzida evidéncia.
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Classificacao

ICHD-3 cédigo Diagnéstico
1. Enxaqueca
1.1 Enxaqueca sem aura
1.2 Enxaqueca com aura
1.2.1 Enxaqueca com aura tipica
1.2.1.1 Aura tipica com cefaleia
1.2.1.2 Aura tipica sem cefaleia
1.2.2 Enxaqueca com aura do tronco cerebral
1.2.3 Enxaqueca hemiplégica
1.2.3.1 Enxaqueca hemiplégica familiar (FHM)
1.2.3.1.1 Enxaqueca Hemiplégica familiar tipo | (FHMI)
1.2.3.1.2 Enxaqueca Hemiplégica familiar tipo 2 (FHM?2)
1.2.3.1.3 Enxaqueca Hemiplégica familiar tipo 3 (FHM3)
1.2.3.1.4 Enxaqueca Hemiplégica familiar, outros loci
1.2.3.2 Enxaqueca hemiplégica esporadica
1.2.4 Enxaqueca retiniana
1.3 Enxaqueca crénica
1.4 Complicacdes da enxaqueca
1.4.1 Estado de mal de enxaqueca
1.4.2 Aura persistente sem enfarte
1.4.3 Enfarte atribuido a enxaqueca
1.4.4 Crise epilética desencadeada por aura de enxaqueca
1.5 Enxaqueca provavel
1.5.1 Enxaqueca sem aura, provavel
1.5.2 Enxaqueca com aura, provavel
1.6 Sindromes episédicas que podem estar associadas a enxaqueca
1.6.1 Perturbacao gastrintestinal recorrente
1.6.1.1 Sindrome dos vémitos ciclicos
1.6.1.2 Enxaqueca abdominal
1.6.2 Vertigem paroxistica benigna
1.6.3 Torcicolo paroxistico benigno
2. Cefaleia tipo tensao
2.1 Cefaleia tipo tensao episédica pouco frequente
2.1.1 Cefaleia tipo tensao episédica pouco frequente associada a dor pericraniana
2.1.2 Cefaleia tipo tensao episédica pouco frequente nao associada a dor pericraniana
2.2 Cefaleia tipo tensao episédica frequente
2.2.1. Cefaleia tipo tensao episédica frequente associada a dor pericraniana
222 Cefaleia tipo tensao episédica frequente nao associada a dor pericraniana
2.3 Cefaleia tipo tensao crénica
2.3.1 Cefaleia tipo tensao crénica associada a dor pericraniana
232 Cefaleia tipo tensao crénica nao associada a dor pericraniana
24 Cefaleia tipo tensao, provavel
24.1 Cefaleia tipo tensao episddica pouco frequente, provavel
24.2 Cefaleia tipo tensao episddica frequente, provavel
243 Cefaleia tipo tensao crénica, provavel
Cefaleias trigemino-autonémicas
3.1 Cefaleia em salvas
3.1.1 Cefaleia em salvas episédica
3.1.2 Cefaleia em salvas crénica
32 Hemicréania paroxistica
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ICHD-3 cédigo Diagnéstico
3.2.1 Hemicrania paroxistica episédica
322 Hemicrania paroxistica crénica
3.3 Cefaleia de curta duracao, unilateral, nevralgiforme
3.3.0. Cefaleia de curta-duracao, unilateral, nevralgiforme com hiperémia conjuntival e lacrimejo (SUNCT)
3.3.0.1 SUNCT episédico
3.3.1.2 SUNCT crénico
3.3.2 Cefaleia de curta duracao, unilateral, nevralgiforme, unilateral com sintomas autonémicos cranianos (SUNA)
3.3.2.1 SUNA episédica
3322 SUNA crénica
34 Hemicrania continua
34.1 Hemicréania continua, subtipo remitente
34.1 Hemicrania continua, subtipo nao remitente
3.5 Cefaleia trigémino-autonémica provavel
3.5.1 Cefaleia em salvas, provavel
3.5.2 Hemicrénia paroxistica provavel
353 Cefaleia nevralgiforme, unilateral, de curta duracao, provavel
354 Hemicrania continua provavel
4. Outras cefaleias primarias
4.1 Cefaleia primaria da tosse
4.1.1 Cefaleia primaria da tosse, provavel
4.2 Cefaleia primaria do exercicio
4.2.1 Cefaleia primaria do exercicio, provavel
4.3 Cefaleia primaria associada a atividade sexual
4.3.1 Cefaleia primaria associada a atividade sexual, provavel
4.4 Cefaleia explosiva primaria
4.5 Cefaleia por estimulo frio
4.5.1 Cefaleia atribuida a aplicacao externa de estimulo frio
4.5.2 Cefaleia atribuida a ingestao ou inalacdo de estimulo frio
4.53 Cefaleia por estimulo frio, provavel
4.5.3.1 Cefaleia provavelmente atribuida a aplicagao externa de um estimulo frio
4532 Cefaleia provavelmente atribuida a ingestao ou inalagdo de um estimulo frio
4.6 Cefaleia por pressao externa
4.6.1 Cefaleia por compressao externa
4.6.2 Cefaleia por tracao externa
4.6.3 Cefaleia por pressao externa, provavel
4.6.3.1 Cefaleia por compressao externa, provavel
4.6.3.2 Cefaleia por tragao externa, provavel
4.7 Cefaleia primaria tipo guinada
4.7.1 Cefaleia primaria tipo guinada, provavel
4.8 Cefaleia numular
48.1 Cefaleia numular, provavel
4.9 Cefaleia hipnica
4.9.1 Cefaleia hipnica, provavel
4.10 Cefaleia persistente diaria desde o inicio
4.10.1 Cefaleia persistente diaria desde o inicio, provavel
5. Cefaleia atribuida a lesdo ou traumatismo cranioencefalico e/ou cervical
5.1 Cefaleia aguda atribuida a lesao traumatica cranioencefalica
5.1.1 Cefaleia aguda atribuida a lesao traumatica cranioencefalica moderada ou grave
5.1.2 Cefaleia aguda pés-traumatica atribuida a lesao traumatica cranio-encefalica ligeira
52 Cefaleia persistente atribuida a lesdo traumatica cranioencefalica
5.2.1 Cefaleia persistente atribuida a lesao traumatica cranioencefélica moderada ou grave
522 Cefaleia crénica pés-traumatica atribuida a lesao cranioencefalica ligeira
5.3 Cefaleia aguda atribuida a lesao em contragolpe (“whiplash”)
5.4 Cefaleia persistente atribuida a lesao em contragolpe
5.5 Cefaleia aguda atribuida a craniotomia
5.6 Cefaleia persistente atribuida a craniotomia
6. Cefaleia atribuida a doenca vascular cerebral ou cervical
6.1 Cefaleia atribuida a acidente vascular cerebral isquémico
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ICHD-3 cédigo Diagnéstico
6.1.1 Cefaleia atribuida a acidente vascular cerebral (AVC) isquémico (enfarte cerebral)
6.1.1.1 Cefaleia aguda atribuida a acidente vascular cerebral (AVC) isquémico (enfarte cerebral)
6.1.1.2 Cefaleia persistente atribuida a acidente vascular cerebral (AVC) isquémico (enfarte cerebral)
6.1.2 Cefaleia atribuida a acidente isquémico transitério (AlT)
6.2 Cefaleia atribuida a hemorragia intracraniana nao traumatica
6.2.1 Cefaleia aguda atribuida a hemorragia intracraniana nao traumatica
6.2.2 Cefaleia aguda atribuida a hemorragia subaracnoidea nao traumatica (HSA)
6.2.3 Cefaleia aguda atribuida a hemorragia subdural aguda nao traumatica (HSD)
6.2.4 Cefaleia persistente atribuida a hemorragia intracraniana niao traumatica prévia
6.2.4.1 Cefaleia persistente atribuida a hemorragia intracerebral nao traumatica prévia
6.2.4.2 Cefaleia persistente atribuida a hemorragia subaracnoidea nao traumatica (HSA) prévia
6.2.4.3 Cefaleia persistente atribuida a hemorragia subdural aguda nao traumatica (HSD) prévia
6.3 Cefaleia atribuida a malformagao vascular nao rota
6.3.1 Cefaleia atribuida a aneurisma sacular nao 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
6.4.2 Cefaleia atribuida a angeite primaria do sistema nervoso central
6.4.3 Cefaleia atribuida a angeite secundaria do sistema nervoso central
6.5 Cefaleia atribuida a patologia da artéria carétida cervical ou da artéria vertebral
6.5.1 Cefaleia ou dor facial ou cervical atribuida a dissegao da artéria carétida cervical ou da artéria vertebral
6.5.1.1 Cefaleia aguda atribuida a dissecao da artéria carétida cervical ou da artéria vertebral
6.5.1.2 Cefaleia persistente atribuida a dissecao da artéria carétida cervical ou da artéria vertebral
6.5.2 Cefaleia pés-endarterectomia
6.5.3 Cefaleia atribuida a angioplastia carotidea ou vertebral
6.6 Cefaleia atribuida a patologia venosa craniana
6.6.1 Cefaleia atribuida a trombose venosa cerebral (TVC)
6.6.2 Cefaleia atribuida a colocagao de stent de seio venoso craniano
6.7 Cefaleia atribuida a outra patologia arterial intracraniana aguda
6.7.1 Cefaleia atribuida a procedimento endovascular intracraniano
6.7.2 Cefaleia da angiografia
6.7.3 Cefaleia atribuida a sindrome da vasoconstricao cerebral reversivel
6.7.3.1 Cefaleia aguda atribuida a sindrome da vasoconstrigao cerebral reversivel
6.7.3.2 Cefaleia aguda provavelmente atribuida a sindrome da vasoconstrigao cerebral reversivel
6.7.3.3 Cefaleia persistente provavelmente atribuida a sindrome da vasoconstricao cerebral reversivel
6.7.4 Cefaleia atribuida a dissecao arterial intracraniana
6.8. Cefaleia e/ou aura semelhante a enxaqueca atribuida a vasculopatia intracraniana crénica
6.8.1 Cefaleia atribuida a Arteriopatia Cerebral Autossémica Dominante com Enfartes Subcorticais e
Leucoencefalopatia (CADASIL)
6.8.2 Cefaleia atribuida a Encefalopatia mitocondrial, acidose lactica e episédios de acidente vascular cerebral (MELAS)
6.8.3 Cefaleia atribuida a Angiopatia Moya-Moya
6.8.4 Aura semelhante a da enxaqueca atribuida a Angiopatia Amiloide Cerebral
6.8.5 Cefaleia atribuida a sindroma de vasculopatia retiniana com leucoencefalopatia cerebral e manifestacées
sistémicas
6.8.6 Cefaleia atribuida a outra doenga vascular crénica intracraniana
6.9 Cefaleia atribuida a apoplexia pituitaria
7. Cefaleia atribuida a patologia intracraniana nao vascular
7.1 Cefaleia atribuida a hipertensao do liquido cefalorraquidiano (LCR)
7.1.1 Cefaleia atribuida a hipertensao intracraniana idiopatica
7.1.2 Cefaleia atribuida a hipertensao intracraniana secundaria a causas metabdlicas, téxicas ou hormonais
7.13 Cefaleia atribuida a hipertensao intracraniana secundaria a patologia cromossémica
7.1.4 Cefaleia atribuida a hipertensao intracraniana secundaria a hidrocefalia
7.2 Cefaleia atribuida a hipotensao do LCR
7.2.1 Cefaleia pés-puncao dural
7.2.2 Cefaleia por fistula de LCR
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ICHD-3 cédigo Diagnéstico
7.2.3 Cefaleia atribuida a hipotensao intracraniana espontanea
7.3 Cefaleia atribuida a doenca intracraniana inflamatéria nao infeciosa
7.3.1 Cefaleia atribuida a neurossarcoidose
732 Cefaleia atribuida a meningite asséptica nao infeciosa
733 Cefaleia atribuida a outra doenca intracraniana inflamatéria nao infeciosa
734 Cefaleia atribuida a hipofisite linfocitica
7.3.5 Sindrome de cefaleia e défices neurolégicos transitérios e linfocitose do LCR (HaNDL)
74 Cefaleia atribuida a neoplasia intracraniana
74.1 Cefaleia atribuida a neoplasma intracraniana
7.4.1.1 Cefaleia atribuida a quisto coloide de terceiro ventriculo
742 Cefaleia atribuida a meningite carcinomatosa
743 Cefaleia atribuida a hiper ou hipossecregao hipotaldamica ou hipofisaria
7.5 Cefaleia atribuida a injegao intratecal
7.6 Cefaleia atribuida a crise epilética
7.6.1 Cefaleia epilética ictal
7.6.2 Cefaleia epilética pés-ictal
7.7 Cefaleia atribuida a malformagao de Chiari tipo |
7.8 Cefaleia atribuida a outra perturbagao intracraniana nao vascular
8. Cefaleia atribuida a uma substancia ou a sua privacao
8.1 Cefaleia atribuida ao uso ou exposi¢do a uma substancia
8.1.1 Cefaleia provocada por dador de éxido nitrico (NO)
8.1.1.1 Cefaleia imediata provocada por dador de NO
8.1.1.2 Cefaleia tardia provocada por dador de NO
8.1.2 Cefaleia provocada por inibidor de fosfodiesterase (FDE)
8.1.3 Cefaleia provocada por monéxido de carbono (CO)
8.1.4 Cefaleia provocada por alcool
8.1.4.1 Cefaleia imediata provocada por alcool
8.1.4.2 Cefaleia tardia provocada por alcool
8.1.5 Cefaleia provocada por cocaina
8.1.6 Cefaleia provocada por histamina
8.1.6.1 Cefaleia imediata provocada por histamina
8.1.6.2 Cefaleia tardia provocada por histamina
8.1.7 Cefaleia provocada pelo peptideo relacionado com o gene da calcitonina (CGRP)
8.1.7.1 Cefaleia imediata provocada pelo CGRP
8.1.7.2 Cefaleia tardia provocada pelo CGRP
8.1.8 Cefaleia atribuida a agente vasopressor exégeno agudo
8.1.9 Cefaleia atribuida ao uso ocasional de medicacao nao indicada para cefaleias
8.1.10 Cefaleia atribuida ao uso prolongado de medicacdo nao indicada para cefaleias
8.1.11 Cefaleia atribuida ao uso ou exposicdo a outras substancias
8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicammentos
8.2.1 Cefaleia por uso excessivo de ergotamina
822 Cefaleia por uso excessivo de triptanos
823 Cefaleia por uso excessivo de analgésicos nao opidides
8.2.3.1 Cefaleia por uso excessivo de paracetamol
8.23.2 Cefaleia por uso excessivo de anti-inflamatérios nao esteroides
8.2.3.2.1 Cefaleia por uso excessivo de acido acetilsalicilico
8233 Cefaleia por uso excessivo de outros anti-inflamatérios nao esteroides (AINEs)
824 Cefaleia por uso excessivo de opioides
8.2.5 Cefaleia por uso excessivo de associagoes de analgésicos
8.2.6 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos de classes farmacolégicas multiplas, nao havendo excesso do
seu uso individual
8.2.7 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos atribuida ao uso excessivo, ndo confirmado, de classes
farmacolégicas multiplas
8.2.8 Cefaleia por uso excessivo de outra medicagao
8.3 Cefaleia atribuida a privagao de substancia
8.3.1 Cefaleia por privacao de cafeina
8.3.2 Cefaleia por privacao de opioides
833 Cefaleia por privacao de estrogénios
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834 Cefaleia atribuida a privagao de outras substancias de uso crénico
9. Cefaleia atribuida a infecao
9.1 Cefaleia atribuida a infecao intracraniana
9.1.1 Cefaleia atribuida a meningite ou meningoencefalite bacteriana
9.1.1.1 Cefaleia aguda atribuida a meningite ou meningoencefalite bacteriana
9.1.1.2 Cefaleia crénica atribuida a meningite ou meningoencefalite bacteriana
9.1.1.3 Cefaleia persistente atribuida a meningite ou meningoencefalite bacteriana prévia
9.1.2 Cefaleia atribuida a meningite ou encefalite virica
9.1.2.1 Cefaleia atribuida a meningite virica
9.1.2.2 Cefaleia atribuida a encefalite virica
9.1.3 Cefaleia atribuida a infecao intracraniana flingica ou outra parasitaria
9.1.3.1 Cefaleia aguda atribuida a infecao intracraniana flingica ou outra parasitaria
9.1.3.2 Cefaleia crénica atribuida a infegdo intracraniana flingica ou outra parasitaria
9.1.4 Cefaleia atribuida a infecdo cerebral localizada
9.2 Cefaleia atribuida a infecao sistémica
9.2.1 Cefaleia atribuida a infecao bacteriana sistémica
9.2.1.1 Cefaleia aguda atribuida a infecdo bacteriana sistémica
9.2.1.2 Cefaleia crénica atribuida a infegao bacteriana sistémica
9.2.2 Cefaleia atribuida a infecao virica sistémica
9.2.2.1 Cefaleia aguda atribuida a infecao virica sistémica
9.2.2.2 Cefaleia crénica atribuida a infecao virica sistémica
9.2.3 Cefaleia atribuida a outra infecao sistémica
9.2.3.1 Cefaleia aguda atribuida a outra infecao sistémica
9232 Cefaleia crénica atribuida a outra infegao sistémica
10. Cefaleia atribuida a perturbacao da homeostasia
10.1 Cefaleia atribuida a hipéxia e/ou hipercapnia
10.1.1 Cefaleia da grande altitude
10.1.2 Cefaleia atribuida a viagem de aviao
10.1.3 Cefaleia do mergulho
10.1.4 Cefaleia da apneia do sono
10.2 Cefaleia da dialise
10.3 Cefaleia atribuida a hipertensao 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 desregulagao autonémica
10.4 Cefaleia atribuida ao hipotiroidismo
10.5 Cefaleia atribuida ao jejum
10.6 Cefaleia cardiaca
10.7 Cefaleia atribuida a outra perturbacao da homeostasia
I Cefaleia ou dor facial atribuida a patologia do cranio, pescoco, olhos, ouvidos, nariz, seios peri-

nasais, dentes, boca ou outra estrutura facial ou cervical
1.1 Cefaleia atribuida a patologia de osso craniano

1.2 Cefaleia atribuida a patologia do pescoco
11.2.1 Cefaleia cervicogénica
11.2.2 Cefaleia atribuida a tendinite retrofaringea
11.2.3 Cefaleia atribuida a distonia craniocervical
1.3 Cefaleia atribuida a perturbagao dos olhos
11.3.1 Cefaleia atribuida a glaucoma agudo de angulo fechado
11.3.2 Cefaleia atribuida a erros de refracao
11.3.3 Cefaleia atribuida a inflamacéo ocular
11.3.4 Cefaleia troclear
1.4 Cefaleia atribuida a perturbagao dos ouvidos
1.5 Cefaleia atribuida a perturbacao do nariz ou seios peri-nasais
11.5.1 Cefaleia atribuida a rinossinusite aguda
11.5.2 Cefaleia atribuida a rinossinusite crénica ou recorrente
1.6 Cefaleia atribuida a perturbacao dos dentes
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1.7 Cefaleia atribuida a perturbacéo da articulagdo temporomandibular (ATM)
11.8 Cefaleia ou dor facial atribuida a inflamagao do ligamento estilo-hioideu
1.9 Cefaleia ou dor facial atribuida a outra perturbacéo do cranio, pescoco, olhos, ouvidos, nariz, seios da face,
dentes, boca ou outra estrutura facial ou cervical
12. Cefaleia atribuida a doenca psiquiatrica
12.1 Cefaleia atribuida a perturbacdo de somatizacao
12.2 Cefaleia atribuida a perturbagao psicética
13. Neuropatias cranianas dolorosas e outras dores faciais
13.1 Dor atribuida a lesao ou doenca do nervo trigémio
13.1.1 Nevralgia trigeminal
13.1.1.1 Nevralgia do trigémio classica
13.1.1.1.1 Nevralgia do trigémio classica puramente paroxistica
13.1.1.1.2 Nevralgia do trigémio classica com concomitante dor facial continua
13.1.1.2 Nevralgia trigeminal secundaria
13.1.1.2.1 Nevralgia trigeminal atribuida a esclerose multipla
13.1.1.2.2 Nevralgia trigeminal atribuida a leses ocupando espaco
13.1.1.2.3 Nevralgia trigeminal atribuida a outra causa
13.1.1.3 Nevralgia trigeminal idiopatica
13.1.1.3.1 Nevralgia trigeminal idiopatica puramente paroxistica
13.1.1.3.2 Nevralgia trigeminal idiopatica com concomitante dor continua
13.1.2 Neuropatia trigeminal dolorosa
13.1.2.1 Neuropatia trigeminal dolorosa atribuida a herpes zéster agudo
13.1.2.2 Nevralgia trigeminal posherpética
13.1.2.3 Neuropatia trigeminal dolorosa postraumatica
13.1.2.4 Neuropatia trigeminal dolorosa atribuida a outra perturbagao
13.1.2.5 Neuropatia trigeminal dolorosa idiopatica
13.2 Dor atribuida a uma lesao ou doenca do nervo glossofaringeo
13.2.1 Nevralgia do glossofaringeo
13.2.1.1 Nevralgia glossofaringea classica
13.2.1.2 Nevralgia do glossofaringeo secundaria
13.2.1.3 Nevralgia do glossofaringeo idiopatica
13.2.2 Neuropatia dolorosa do glossofaringeo
13.2.2.1 Neuropatia dolorosa do glossofaringeo atribuida a causa conhecida
13.2.2.2 Neuropatia dolorosa do glossofaringeo idiopatica
13.3 Dor atribuida a lesao ou doenca do nervo intermediario
13.3.1 Nevralgia do nervo intermediario
13.3.1.1 Nevralgia do nervo intermediario classica
13.3.1.2 Nevralgia do nervo intermediario secundaria
13.3.1.3 Nevralgia do nervo intermediario idiopatica
13.3.2 Neuropatia dolorosa do nervo intermediario
13.3.2.1 Neuropatia dolorosa do nervo intermediario atribuida ao Herpes Zéster
13.3.2.2 Nevralgia do nervo intermediario posherpética
13.3.2.3 Neuropatia dolorosa do nervo intermediario atribuida a outras perturbagdes
13.3.24 Neuropatia dolorosa do nervo intermediario idiopatica
13.4 Nevralgia do occipital
13.5 Sindrome pescogo-lingua
13.6 Nevrite 6tica dolorosa
13.7 Cefaleia atribuida a paralisia isquémica do nervo motor ocular
13.8 Sindrome de Tolosa-Hunt
13.9 Sindrome oculossimpatica paratrigeminal (Raeder’s)
13.10 Neuropatia oftalmoplégica dolorosa recorrente
13.11 Sindrome do ardor bocal (BMS)
13.12 Dor facial persistente idiopatica (PIFP)
13.13 Dor neuropatica central
13.13.1 Dor neuropdtica central atribuida a Esclerose Mltipla
13.13.2 Dor neuropatica central pés-AVC
14. Outras cefaleias
14.1 Cefaleia nao classificada noutro local
14.2 Cefaleia nao especificada
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Diagnéstico
Apéndice
Enxaqueca
Enxaqueca sem aura
Enxaqueca sem aura, menstrual pura
Enxaqueca sem aura relacionada com a menstruagao
Enxaqueca sem aura nao-menstrual
Enxaqueca com aura
Enxaqueca com aura puramente menstrual
Enxaqueca com aura relacionada com a menstruacao
Enxaqueca com aura ndo-menstrual
Enxaqueca crénica (critérios alternativos)
Enxaqueca crénica com periodos sem cefaleia
Enxaqueca crénica com cefaleia continua
Complicacdes da enxaqueca
Estado de aura de enxaqueca
Neve visual (visual snow)
Sindromes episédicas que podem estar associadas a enxaqueca
Colica infantil
Hemiplegia alternante da infancia
Enxaqueca vestibular
Cefaleia tipo tensao (critérios alternativos)
Cefaleia tipo-tensao episédica pouco frequente (critérios alternativos)
Cefaleia tipo-tensao episéddica frequente (critérios alternativos)
Cefaleia tipo-tensao crénica (critérios alternativos)
Cefaleias trigemino-autonémicas
Cefaleia em Salvas (critérios alternativos)
Hemicrania Paroxistica (critérios alternativos)
Cefaleia nevralgiforme unilateral de curta duracao (critérios alternativos)
Hemicrania continua (critérios alternativos)
Cefaleia trigémino-autonémica indiferenciada
Outras cefaleias primarias
Epicrania fugaz
Cefaleia atribuida a traumatismo ou lesao da cabeca e/ou do pescoco
Cefaleia aguda atribuida a lesao traumatica da cabeca
Cefaleia aguda de inicio tardio atribuida a lesao traumatica da cabeca moderada ou grave
Cefaleia aguda de inicio tardio atribuida a lesao traumatica da cabeca ligeira
Cefaleia persistente atribuida a lesao traumatica da cabeca
Cefaleia persistente de inicio tardio atribuida a lesdo traumatica da cabeca moderada ou grave
Cefaleia persistente de inicio tardio atribuida a lesao traumatica da cabeca ligeira
Cefaleia atribuida a radiocirurgia ao cérebro
Cefaleia aguda atribuida a outra lesao ou outro traumatismo da cabeca e/ou do pescoco
Cefaleia persistente atribuida a outra lesao ou outro traumatismo da cabega e/ou do pescoco
Cefaleia atribuida a perturbacao vascular craniana ou cervical
Cefaleia persistente atribuida a perturbacao vascular craniana ou cervical no passado
Cefaleia atribuida a perturbacao intracraniana nao vascular
Cefaleia atribuida a crise epilética
Cefaleia pos eletroconvulsivoterapia
Cefaleia persistente atribuida a perturbagao intracraniana nao vascular antiga
Cefaleia atribuida a uma substancia ou a sua privacao
Cefaleia persistente atribuida ao uso ou a exposicdo a uma substancia no passado
Cefaleia atribuida a infecao
Cefaleia atribuida a infecao intracraniana
Cefaleia persistente atribuida a infecdo intracraniana flngica ou outra infecao parasitaria no passado
Cefaleia atribuida a outra lesao infeciosa ocupando espaco
Cefaleia atribuida a infecao por virus de imunodeficiéncia humana (HIV)
Cefaleia atribuida a perturbacao da homeostasia
Cefaleia e/ou dor no pescoco atribuida a hipotensao ortostatica (postural)
Cefaleia atribuida a outra perturbacao da homeostasia
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Al0.8.1 Cefaleia atribuida a viagem no espaco
Al10.8.2 Cefaleia atribuida a outras perturbagcées metabdlicas ou sistémicas
Al0.9 Cefaleia persistente atribuida a perturbagido da homeostasia no passado
All. Cefaleia ou dor facial atribuida a perturbacao do cranio, pescoco, olhos, ouvidos, nariz,
seios peri-nasais, dentes, boca ou outra estrutura facial ou cervical
All2 Cefaleia atribuida a perturbagao do pescogo
All.2.4 Cefaleia atribuida a radiculopatia cervical superior
All.2.5 Cefaleia atribuida a dor miofascial cervical
All3 Cefaleia atribuida a perturbacao dos olhos
All.3.5 Cefaleia atribuida a heteroforia ou heterotropia
AllS Cefaleia atribuida a perturbacao do nariz e seios peri-nasais
All.53 Cefaleia atribuida a perturbacao da mucosa nasal, cornetos ou septo nasal
Al2. Cefaleia atribuida a doenca psiquiatrica
Al2.3 Cefaleia atribuida a perturbacdo depressiva
Al2.4 Cefaleia atribuida a perturbacio de ansiedade de separacao
Al2.5 Cefaleia atribuida a perturbacao de panico
Al2.6 Cefaleia atribuida a fobia especifica
Al2.7 Cefaleia atribuida a perturbagao de ansiedade social (fobia social)
Al2.8 Cefaleia atribuida a perturbacao de ansiedade generalizada
Al2.9 Cefaleia atribuida a perturbacdo de stress pés-traumatico
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Parte 1

Cefaleias Primarias

1. Enxaqueca
2. Cefaleia tipo tensao
3. Cefaleias trigeminoautonémicas

4. Outras cefaleias primarias
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1. Enxaqueca
I.I Enxaqueca sem aura
1.2 Enxaqueca com aura
1.2.1 Enxaqueca com aura tipica
1.2.1.1 Aura tipica com cefaleia
1.2.1.2 Aura tipica sem cefaleia
1.2.2 Enxaqueca com aura do tronco cerebral
1.2.3 Enxaqueca hemiplégica
1.2.3.1 Enxaqueca hemiplégica familiar (FHM)
1.2.3.1.1 Enxaqueca hemiplégica familiar tipo | (FHMI)
1.2.3.1.2 Enxaqueca hemiplégica familiar tipo 2 (FHM2)
1.2.3.1.3 Enxaqueca hemiplégica familiar tipo 3 (FHM3)
1.2.3.1.4 Enxaqueca hemiplégica familiar, outros loci
1.2.3.2 Enxaqueca hemiplégica esporadica
1.2.4 Enxaqueca retiniana
1.3 Enxaqueca crénica
1.4 Complicacdes da enxaqueca
1.4.1 Estado de mal de enxaqueca
1.4.2 Aura persistente sem enfarte
1.4.3 Enfarte devido a enxaqueca
1.4.4 Crise epilética desencadeada por enxaqueca com aura
1.5 Enxaqueca provavel
1.5.1 Enxaqueca sem aura, provavel
1.5.2 Enxaqueca com aura, provavel
1.6 Sindromes episddicas que podem estar associadas a enxaqueca
1.6.1 Perturbagao gastrintestinal recorrente
1.6.1.1 Sindrome de vémitos ciclicos
1.6.1.2 Enxaqueca abdominal
1.6.2 Vertigem paroxistica benigna
1.6.3 Torcicolo paroxistico benigno

Codificada em outro lugar:

Cefaleia semelhante a da enxaqueca, secundaria a outra doenca
(enxaqueca sintomadtica) é codificada como uma cefaleia secundaria
atribuida a essa perturbagao.

Comentario geral

Cefaleia primdria ou secunddria ou ambas? Aplicam-se trés
regras para a cefaleia semelhante a enxaqueca, de acordo com as
circunstancias.

|. Quando uma cefaleia nova com caracteristicas de enxaqueca
ocorre, pela primeira vez, em estreita relacdo temporal com
outra perturbagao, reconhecida como causa de cefaleias, ou
preenche os critérios de causalidade para essa perturbacao,
a cefaleia nova é codificada como uma cefaleia secundaria a
essa perturbagdo causadora.

2. Quando uma enxaqueca preexistente se torna crénica, em
estreita relacdo temporal com uma perturbagdo causadora,
considera-se tanto o diagndstico de enxaqueca como o
diagnéstico secundario. 8.2 Cefaleia por uso excessivo de
medicagdo é um exemplo importante disto: o diagnéstico de
enxaqueca episodica ou crénica e o diagnéstico 8.2 Cefaleia
por uso excessivo de medicagdo devem ser ambos considerados,
se o uso excessivo de medicacao estiver presente.

w

. Quando a enxaqueca preexistente tem um agravamento
significativo (a frequéncia e/ou a intensidade aumentam,
duas vezes ou mais), em estreita relagdo temporal com uma
perturbagdo causadora, deve considerar-se o diagnéstico

inicial da enxaqueca e o diagndstico de cefaleia secundaria,
desde que haja clara evidéncia de que a perturbacdo pode
causar cefaleias.

Introducgdo

A enxaqueca é uma cefaleia primaria, comum e incapacitante.
Varios estudos epidemiolégicos tém documentado a sua alta
prevaléncia e impactos socioeconémicos e pessoais elevados. No
Global Burden of Disease Study 2010 (GBD2010), foi classificada
como a terceira doenga mais prevalente e a sétima causa especifica
de incapacidade no mundo. No GBD20135, foi classificada como a
terceira causa de incapacidade em todo o mundo, em homens e
mulheres com menos de 50 anos.

A enxaqueca tem dois subtipos principais. |.| Enxaqueca sem aura
é uma sindrome clinica caracterizada por cefaleia com caracteristicas
especificas e sintomas associados. 1.2 Enxaqueca com aura é
caracterizada, principalmente, pelos sintomas neurolégicos focais
transitérios que geralmente precedem ou por vezes acompanham
a cefaleia. Alguns doentes experimentam também uma fase
premonitéria, ocorrendo horas ou dias antes da cefaleia e uma fase
de resolucao de cefaleia. Os sintomas premonitérios e de resolugao
incluem hiperatividade, hipoatividade, depressao, desejos por certos
alimentos, bocejos repetitivos, fadiga e rigidez e/ou dor da nuca.

Quando um doente cumpre os critérios para mais do que
um tipo, subtipo ou subforma de enxaqueca, todos devem ser
diagnosticados e codificados. Por exemplo, um doente que tem
episédios frequentes com aura, mas também alguns episédios
sem aura, deve ser codificado como |.2 Enxaqueca com aura e |.1
Enxaqueca sem aura. No entanto, como os critérios de diagnéstico
para 1.3 Enxaqueca crénica incluem episédios de todos os tipos,
subtipos e subformas, nao é necessaria codificagao adicional para
os subtipos episédicos de enxaqueca.

1.1 Enxaqueca sem aura
Termos previamente utilizados: Enxaqueca comum; hemicrania
simples.

Descricao:

Perturbacao cefaldlgica recorrente manifestando-se em
episédios com duracdo de 4 a 72 horas. Caracteristicas tipicas
da cefaleia sao localizacao unilateral, pulsatilidade, intensidade
moderada ou grave, agravamento por atividade fisica de rotina e
associagao com nauseas e/ou fotofobia e fonofobia.

Critérios de diagnéstico:
A. Pelo menos cinco episédios' preenchendo os critérios de B a D
B. Episédios de cefaleia com duracdo de 4 a 72 horas (nao tratada
ou tratada sem sucesso)>?
C. A cefaleia tem, pelo menos, duas das quatro caracteristicas
seguintes:
| localizagao unilateral
2. pulsatilidade
3. dor de intensidade moderada ou grave
4. agravamento por ou causando evitamento de atividade fisica
de rotina (por exemplo, caminhar ou subir escadas)
D. Durante a cefaleia, pelo menos, um dos seguintes:
|. nduseas e/ou vémitos
2. fotofobia e fonofobia
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.
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Notas:

I. Um ou poucos episédios de enxaqueca podem ser dificeis de
distinguir de episédios sintomadticos, tipo enxaqueca. Além
disso, pode ser dificil entender a natureza de um Unico ou de
poucos episddios. Portanto, pelo menos cinco episédios sao
obrigatdrios. Individuos que satisfazem os outros critérios
para |.|I Enxaqueca sem aura, mas que tiveram menos
de cinco episédios, devem ser codificados como |.5.1
Enxaqueca sem aura provavel.

2. Quando o doente dorme durante uma crise de enxaqueca
e acorda sem ela, a duracdo do episédio é contada até ao
despertar.

3. Em criangas e adolescentes (menores de |8 anos), os
episédios podem durar 2 a 72 horas (em criancas, nao ha
confirmagao de episédios nao tratados com duragao inferior
a 2 horas).

Comentdrios: Enxaqueca em criangas e adolescentes (menores
de 18 anos) é mais frequentemente bilateral do que em adultos;
a cefaleia unilateral surge, geralmente, no final da adolescéncia ou
inicio da vida adulta. A cefaleia é, geralmente, frontotemporal. A
cefaleia occipital em criancas é rara e exige prudéncia no diagnéstico.
Um subconjunto tipico de doentes tem algia facial, o que é chamado
de “enxaqueca facial” na literatura; nao ha nenhuma evidéncia de
que estes doentes constituam um subgrupo distinto.

Os sintomas premonitérios podem comecar horas ou um dia
ou dois antes dos outros sintomas de um episédio de enxaqueca
sem aura. Estes incluem combinacdes variadas de fadiga,
dificuldade de concentragao, rigidez cervical, sensibilidade a luz e/
ou som, nauseas, visao enevoada, bocejo ou palidez. Os sintomas
de resolucao, habitualmente sensacdo de fadiga ou exaustdo,
dificuldade de concentracao e rigidez cervical, podem seguir-se a
resolucao da cefaleia, persistindo até 48 horas; estes estao menos
bem estudados.

Os episddios de enxaqueca podem estar associados com
sintomas autonémicos cranianos e sintomas de alodinia cutanea.

Em criangas mais novas, fotofobia e fonofobia pode ser inferida
a partir do comportamento.

Uma minoria (<10%) das mulheres tem episédios de
enxaqueca em associagao com a maioria dos seus ciclos menstruais;
a maior parte destes episédios sao sem aura. Os episddios durante
a menstruacdo tendem a ser mais longos e acompanhados de
nauseas mais graves que os episédios fora do ciclo menstrual. A
ICHD-3 oferece critérios para Al.l.| Enxaqueca menstrual pura
sem aura, Al.l.2 Enxaqueca relacionada com a menstruacdo sem
aura e Al .1.3 Enxaqueca ndo menstrual sem aura mas no Apéndice
pela incerteza em considera-las entidades distintas. Também se
oferece critérios para Al.2.0.1 Enxaqueca menstrual pura com
aura, Al.2.0.2 Enxaqueca relacionada com a menstruagdo com aura
e Al.2.0.3 Enxaqueca ndo menstrual com aura para encorajar a
melhor caracterizacao destes subtipos incomuns, sendo entidades
separadas.

Episédios muito frequentes de enxaqueca s3o agora
distinguidos como 1.3 Enxaqueca crénica. Quando esta associada a
uso excessivo de medicacdo, ambos os diagnésticos, |.3 Enxaqueca
crénica e 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicacdo, devem ser
aplicados. |.| Enxaqueca sem aura é a doenca mais propensa a
tornar-se crénica com o uso frequente de medicacao sintomatica.

Imagens do fluxo sanguineo cerebral regional nao mostraram

alteragdes sugestivas de depressdo alastrante cortical (DAC)
durante os episédios de enxaqueca sem aura, embora possam
ocorrer alteragdes de fluxo sanguineo no tronco cerebral, tal como
alteracdes corticais secundarias a ativagao da dor. Isto contrasta
com a oligoemia alastrante patognomonica da enxaqueca com aura.
Embora a maior parte da literatura sugira que a DAC nao ocorre na
I.1 Enxaqueca sem aura, alguns estudos recentes discordam. Além
disso, tem sido sugerido que as ondas gliais ou outros fenémenos
corticais possam estar envolvidos na |.| Enxaqueca sem aura. As
moléculas mensageiras 6xido nitrico (NO), 5-hidroxitriptamina (5-
HT) e peptideo relacionado com o gene da calcitonina (CGRP),
estdo envolvidas. Enquanto a doenca foi considerada previamente
como primariamente vascular, a importancia da sensibilizagao das
vias de dor e a possibilidade de que os episédios tenham origem
no sistema nervoso central, tém adquirido crescente atencdo
nas Ultimas décadas. Ao mesmo tempo, tém sido reconhecidos
os circuitos de dor na enxaqueca, o sistema trigeminovascular,
tal como varios aspetos da sua neurotransmissao periférica e
no nicleo caudal do trigémio, substancia cinzenta mesencefalica
central e tdlamo. Novos medicamentos sintomaticos com elevada
especificidade para recetores especificos, tais como os triptanos,

que sdo agonistas dos recetores 5SHT agonistas dos recetores

18/1D”
5HT . e antagonistas dos recetores do CGRP tém demonstrado
eficacia no tratamento de episédios agudos. Devido a sua alta
especificidade para o recetor, o seu mecanismo de agao permite
uma nova visio sobre os mecanismos de enxaqueca. E agora claro
que a |.| Enxaqueca sem aura é uma perturbagio neurobiolégica,
enquanto os estudos clinicos e de neurociéncia basica continuam
a aumentar o nosso conhecimento sobre os mecanismos da

enxaqueca.

1.2 Enxaqueca com aura

Termos previamente utilizados: Enxaqueca classica; enxaqueca
oftalmica, hemiparestésica, hemiplégica ou afasica; enxaqueca
acompanhada, enxaqueca complicada.

Descrigao:

Episédios recorrentes, com minutos de duracao, unilaterais
e completamente reversiveis, de sintomas visuais, sensitivos ou
outros atribuiveis ao sistema nervoso central que, geralmente, se
desenvolvem gradualmente e, em regra, sao seguidos por cefaleias
e sintomas associados de enxaqueca.

Critérios de diagnéstico:
A. Pelo menos dois episdédios preenchendo os critérios B e C
B.Um ou mais dos seguintes sintomas de aura, totalmente
reversiveis:
1. visual
2. sensitivo
3. fala e/ou linguagem
4. motor
5. tronco cerebral
6. retiniano
C. Pelo menos trés das seis caracteristicas seguintes:
|. pelo menos um sintoma de aura alastra gradualmente em 5
ou mais minutos
2. dois ou mais sintomas de aura ocorrem sucessivamente
3. cada sintoma individual de aura dura 5 a 60 minutos'
4. pelo menos um sintoma de aura é unilateral?
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5. pelo menos um sintoma de aura ¢ positivo®
6.a aura é acompanhada, ou seguida em 60 minutos, por
cefaleia
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Notas:

I. Quando, por exemplo, trés sintomas ocorrem durante
uma aura, a duragdo maxima aceitavel é de 3 X60 minutos.
Sintomas motores podem durar até 72 horas.

2. Afasia é sempre considerada como um sintoma unilateral;
disartria pode ser unilateral ou nao.

3. Cintilagdes e formigueiros sdo sintomas positivos de aura.

Comentdrios: Muitos doentes que tem episddios de enxaqueca
com aura também tém episédios sem aura; estes devem ser
codificados como |.2 Enxaqueca com aura e |.| Enxaqueca sem aura.

Testes de campo compararam os critérios de diagndstico para
1.2 Enxaqueca com aura no corpo principal da ICHD-3 beta com
os de Al.2 Enxaqueca com aura no Apéndice. Os Ultimos tiveram
melhor desempenho na distingao de enxaqueca com aura de
acidentes isquémicos transitérios. Estes foram agora adotados na
ICHD-3, que ja nao tem critérios no Apéndice para esta doenca.

A aura é o complexo de sintomas neuroldgicos, que ocorre
normalmente antes da cefaleia de |.2 Enxaqueca com aura, mas
pode ter inicio ap6s a dor ter comecado, ou prosseguir para a fase
de cefaleia.

A aura visual é o tipo mais comum de aura, ocorrendo em mais
de 90% dos doentes com |.2 Enxaqueca com aura, pelo menos,
em alguns episédios. Muitas vezes apresenta-se como um espetro
de fortificacao: uma figura em forma de ziguezague surge perto
do ponto de fixagao, podendo alastrar gradualmente para a direita
ou a para a esquerda e assumir convexidade lateral com bordos
cintilantes angulados, deixando graus absolutos ou variaveis de
escotoma relativo no seu trajeto. Noutros casos, pode ocorrer um
escotoma sem fendmenos positivos; isto habitualmente é percebido
como sendo de inicio agudo, mas uma observagao atenta reconhece
geralmente um aumento progressivo. Em criancas e adolescentes,
sintomas visuais bilaterais menos tipicos podem representar uma
aura. Foi desenvolvida e validada uma escala de classificacao de aura
visual, com alta sensibilidade e especificidade.

Seguem-se em frequéncia as perturbagdes sensitivas, sob a
forma de picadas ou formigueiros que se deslocam lentamente a
partir do ponto de origem, afetando em maior ou menor extensao
um dos lados do corpo, da face e/ou da lingua. Pode seguir-se um
adormecimento, que também pode ser o Unico sintoma.

Menos frequentes sao as perturbagoes da fala, geralmente
afasias, mas muitas vezes dificeis de classificar.

Estudos sistematicos demonstraram que muitos doentes com
aura visual apresentam ocasionalmente sintomas nas extremidades e/
ou fala. Por outro lado, doentes com sintomas nas extremidades e/ou
sintomas de fala ou linguagem quase sempre também sentem sintomas
de aura visual pelo menos durante alguns episédios. A distingao entre
enxaqueca com aura visual, enxaqueca com aura hemiparestésica e
enxaqueca com aura de fala e/ou linguagem é provavelmente artificial
e, portanto, nao reconhecida nesta classificacao: todos sao codificados
como |.2.1 Enxaqueca com aura tipica.

Quando os sintomas de aura sao multiplos, geralmente
sucedem-se uns aos outros, comecando com visual, depois
sensitiva, depois afasica; mas o inverso e outras ordens de sucessao

foram observadas. A duragao aceite para a maioria dos sintomas
da aura é de uma hora, mas os sintomas motores sao geralmente
mais duradouros.

Os doentes com sintomas de aura do tronco cerebral sao
codificados como 1.2.2 Enxaqueca com aura do tronco cerebral, mas
quase sempre apresentam sintomas de aura tipica adicionais. Quando
a aura inclui diminuicdo de forga, a perturbagao deve ser codificada
como |.2.3 Enxaqueca hemiplégica ou um dos seus subtipos. 1.2.3
Enxaqueca hemiplégica é classificada como um subtipo separado
devido a diferencas genéticas e fisiopatoldgicas de 1.2.1 Enxaqueca
com aura tipica. Os doentes com 1.2.3 Enxaqueca hemiplégica
também apresentam adicionalmente sintomas do tronco cerebral.

Os doentes muitas vezes tém dificuldade em descrever os
sintomas de aura, devendo ser instruidos a situa-los no tempo e
a regista-los, prospetivamente. Assim, o quadro clinico torna-se
mais claro. Os erros mais comuns s3o as trocas de lateralizacao,
o inicio abrupto em vez de gradual, as perturbacdes visuais
monoculares em vez homénimas, bem como a duracao da aura e
o adormecimento ser apercebido com parésia. Ap6s uma consulta
inicial, o uso de um diario de registo de aura pode clarificar o
diagnéstico.

Aura de enxaqueca &, por vezes, associada a uma cefaleia que
nao preenche os critérios para |.| Enxaqueca sem aura, mas é
considerado como uma cefaleia de enxaqueca devido a sua relagao
com a aura. Em outros casos, a aura da enxaqueca pode ocorrer
sem cefaleia.

Antes ou simultaneamente com o inicio dos sintomas de aura, o
fluxo sanguineo cerebral regional esta diminuido no cértex cerebral
correspondente a area clinicamente afetada e muitas vezes a area
mais extensa. Reducdo do fluxo de sangue, geralmente, comeca
posteriormente e alastra anteriormente, geralmente abaixo do
limiar isquémico. Depois de uma a varias horas, ocorre na mesma
regido uma transicao gradual para hiperemia. A depressao cortical
alastrante de Ledo é provavelmente o mecanismo subjacente.

As sindromes previamente definidas, enxaqueca com
aura prolongada e enxaqueca com aura de inicio agudo, foram
abandonadas. Nao é raro a aura durar mais de uma hora, mas,
na maioria destes casos, os doentes tém pelo menos duas de
outras caracteristicas do critério C. Mesmo quando a maioria
dos episédios dos doentes ndo preenche o critério C, é habitual
que outros episédios satisfagam os critérios de um dos subtipos
ou subformas reconhecidas de |.2 Enxaqueca com aura, e
deve ser esse o diagnéstico. Os restantes devem codificar-se
como |.5.2 Enxaqueca com aura provdvel, especificando a atipia
(aura prolongada ou aura de inicio agudo) entre parénteses. O
diagnéstico é geralmente evidente apés uma cuidadosa histéria
clinica, embora haja mimetizadores raros, incluindo dissecdo da
carétida, malformacao arteriovenosa e crise epilética.

Os sintomas premonitérios podem comecar horas ou um dia
ou dois antes dos outros sintomas de um episédio de enxaqueca
com aura. Estes incluem combinagbes variadas de fadiga,
dificuldade de concentracdo, rigidez cervical, sensibilidade a luz
e/ou som, nauseas, visao enevoada, bocejo ou palidez. O termo
“prédromo”, que substituiu a “fase premonitéria” ou “sintomas
premonitérios”, nao inclui a aura. Os sintomas de resolucao,
habitualmente sensagdo de fadiga ou exaustdo, dificuldade de
concentracdo e rigidez cervical, podem seguir-se a resolugao
da cefaleia, persistindo até 48 horas; estes estio menos bem
estudados.
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1.2.1 Enxaqueca com aura tipica
Descricao:

Enxaqueca com aura, em que a aura consiste em sintomas
visuais e/ou sensitivos, e/ou da fala/linguagem, mas nao de fraqueza
motora, e caracteriza-se por desenvolvimento gradual, com
duragdo de cada sintoma nao superior a uma hora, com mistura

de caracteristicas positivas e negativas e reversibilidade completa.

Critérios de diagnéstico:
A. Episédios preenchendo os critérios para 1.2 Enxaqueca com
aura e o critério B seguinte:
B. Aura com ambos dos seguintes:
|. sintomas visuais, sensitivos e/ou da fala/linguagem, totalmente
reversiveis,

2. sem sintomas motores, do tronco cerebral ou retinianos.

1.2.1.1 Aura tipica com cefaleia
Descricao:

Enxaqueca com aura tipica em que a aura é acompanhada
ou seguida, em 60 minutos, por uma cefaleia com ou sem

caracteristicas de enxaqueca.

Critérios de diagnéstico:

A. Episédios cumprem os critérios de |.2.1 Enxaqueca com aura
tipica e o critério B seguinte:

B. Cefaleia, com ou sem caracteristicas de enxaqueca, acompanha

ou segue-se a aura dentro de 60 minutos.

1.2.1.2 Aura tipica sem cefaleia
Descricao:
A enxaqueca com aura tipica em que a aura nao é acompanhada

nem seguida por cefaleia de qualquer espécie.

Critérios de diagnéstico:

A. Episdédios cumprem os critérios de |.2.1 Enxaqueca com aura
tipica e o critério B seguinte:

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

minutos.

Comentdrios: Em alguns doentes, uma aura tipica é sempre
seguida por cefaleia de enxaqueca, mas muitos doentes tém,
além disso, episédios com aura seguida de uma cefaleia menos
distinta, ou mesmo sem cefaleia. Um nimero de doentes tem
exclusivamente 1.2.1.2 Aura tipica sem cefaleia.

Na auséncia de cefaleia com critérios de |.| Enxaqueca
sem aura, o diagndstico preciso da aura e a sua distincio de
mimetizadores que podem traduzir doencas graves (por exemplo,
acidente isquémico transitério) torna-se mais dificil e muitas vezes
requer investigagdo. Quando a aura ocorre, pela primeira vez,
depois dos 40 anos, os sintomas sao exclusivamente negativos (por
exemplo, hemiandpsia) ou a aura é prolongada ou muito curta,
outras causas, particularmente o acidente isquémico transitério,

devem ser excluidas.

1.2.2 Enxaqueca com aura do tronco cerebral
Termos previamente utilizados: Enxaqueca da artéria basilar;
enxaqueca basilar; enxaqueca de tipo basilar.

Descricao:
A enxaqueca com sintomas de aura claramente originarios do
tronco cerebral, mas sem fraqueza motora.

Critérios de diagnéstico:
A. Episédios preenchendo os critérios para |.2 Enxaqueca com
aura e o critério B seguinte:
B. Aura com ambos dos seguintes:
|. Pelo menos dois dos seguintes sintomas de tronco cerebral
totalmente reversiveis:
a. disartria'
b. vertigem?
c. acufeno
d. hipoacusia®
e. diplopia*
f. ataxia ndo atribuivel a défice sensitivo
g. diminuicio do nivel de consciéncia (GCS igual ou inferior a 13)®
2. sem sintomatologia motora® ou retiniana

Notas:

|. A disartria deve ser distinguida da afasia.

2. A vertigem nao inclui e deve ser distinguida de tonturas.

3. Este critério nao é cumprido por sensagées de plenitude do
ouvido.

4. A diplopia nao inclui (ou exclui) visao turva.

5.A Glasgow Coma Scale (GCS) pode ter sido avaliada
durante a admissao; alternativamente, os défices claramente
descritos pelo doente permitem a estimativa da GCS.

6. Quando os sintomas motores estdo presentes, codifica-se
como 1.2.3 Enxaqueca hemiplégica.

Comentdrios: Os termos enxaqueca da artéria basilar ou
enxaqueca basilar foram utilizados originalmente, mas como o
envolvimento da artéria basilar é improvavel, prefere-se o termo
enxaqueca com aura do tronco cerebral.

Existem sintomas de aura tipica, para além dos sintomas de
tronco cerebral, durante a maior parte dos episédios. Muitos
doentes que tém episédios com aura do tronco cerebral também
descrevem outros episédios com aura tipica e devem ser
codificados para |.2.1 Enxaqueca com aura tipica e 1.2.2 Enxaqueca
com aura do tronco cerebral.

Muitos dos sintomas listados no critério Bl pode ocorrer com a
ansiedade e hiperventilacio, estando sujeitos a erros de interpretacao.

1.2.3 Enxaqueca hemiplégica’
Descrigao:
Enxaqueca com aura incluindo fraqueza motora.

Critérios de diagnéstico:
A. Episédios preenchendo os critérios para 1.2 Enxaqueca com
aura e o critério B seguinte:
B. Aura consistindo em ambos os seguintes:
|. fraqueza motora totalmente reversivel?
2. sintomas visuais, sensitivos e/ou de fala/linguagem totalmente
reversiveis

CLASSIFICAGAO INTERNACIONAL DE CEFALEIAS (CIC) - 3° Edicdo - 2018



Sinapse® | Suplemento 2 | Volume 18 | N.°2 | Novembro de 2018

Notas:

I. O termo “plégico” significa paralisia na maioria das linguas,
mas a maioria dos episddios sao caracterizados por fraqueza
motora.

2. Os sintomas motores geralmente duram menos de 72 horas,
mas, em alguns doentes, a fraqueza motora pode persistir
durante semanas.

Comentadrio: Pode ser dificil distinguir a fraqueza motora de
sintomas sensitivos negativos.

1.2.3.1 Enxaqueca hemiplégica familiar (FHM)
Descricao:

Enxaqueca com aura incluindo fraqueza motora e, pelo menos,
um familiar em primeiro ou segundo grau tem enxaqueca com
aura, incluindo fraqueza motora.

Critérios de diagnéstico:

A. Episdédios preenchendo os critérios de 1.2.3 Enxaqueca
hemiplégica

B. Pelo menos um familiar em primeiro ou segundo grau teve
episdédios com os critérios para |.2.3 Enxaqueca hemiplégica.

Comentdrios: Novos dados genéticos tém permitido uma
definicdo mais precisa de 1.2.3.1 Enxaqueca hemiplégica familiar
(FHM) do que era possivel previamente. Subtipos genéticos
especificos tém sido identificados: na FHM| ha mutagées no gene
CACNAIA (que codifica para um canal de célcio) no cromossoma
19; na FHM 2 ha mutagoes no gene ATPIA2 (que codifica para a
K/Na-ATPase) no cromossoma |; na FHM 3 ha mutacées no gene
SCNIA (que codifica para um canal de sédio) no cromossoma 2.
Pode haver outros loci ainda nao identificados. Quando o teste
genético é feito, o subtipo genético (se descoberto) deve ser
especificado no quinto digito.

Tem sido demonstrado que |.2.3.1 Enxaqueca hemiplégica
familiar (FHM) apresenta sintomas de tronco cerebral muito
frequentemente, para além dos sintomas tipicos da aura e cefaleia,
que quase sempre ocorrem. Raramente, durante os episédios
FHM podem ocorrer perturbacdes da consciéncia (as vezes
incluindo coma), confusao mental, febre e pleocitose no liquido
cefalorraquidiano (LCR).

1.2.3.1 Enxaqueca hemiplégica familiar (FHM) pode ser
confundida com epilepsia e tratada como tal (sem sucesso).
Episédios de FHM podem ser desencadeados por um traumatismo
craniano ligeiro. Em aproximadamente 50% das familias com FHM,
ocorre ataxia cerebelosa crénica progressiva, independentemente
dos episédios de enxaqueca.

1.2.3.1.1 Enxaqueca hemiplégica familiar tipo 1 (FHM1)

Critérios de diagnéstico:

A. Episédios preenchendo os critérios de 1.2.3.1 Enxaqueca hemiplégica
familiar

B. Foi demonstrada uma mutagao no gene CACNAIA.

1.2.3.1.2 Enxaqueca hemiplégica familiar tipo 2 (FHM2)

Critérios de diagnéstico:

A. Episédios preenchendo os critérios de 1|.2.3.1 Enxaqueca
hemiplégica familiar

B. Foi demonstrada uma mutagao causal no gene ATPIA2.

1.2.3.1.3 Enxaqueca hemiplégica familiar tipo 3 (FHM3)

Critérios de diagnéstico:

A. Episédios preenchendo os 1.2.3.1 Enxaqueca hemiplégica
familiar

B. Foi demonstrada uma mutagdo causal no gene SCNIA.

1.2.3.1.4 Enxaqueca hemiplégica familiar, outros loci

Critérios de diagnéstico:

A. Episédios preenchendo os critérios de 1.2.3.1 Enxaqueca
hemiplégica familiar

B. Os testes genéticos nao demonstraram nenhuma mutagao nos
genes CACNAIA, ATPIA2 ou SCNIA.

1.2.3.2 Enxaqueca hemiplégica esporadica
Descricao:

Enxaqueca com aura incluindo fraqueza motora e nenhum
familiar, em primeiro ou em segundo grau, tem enxaqueca com
aura incluindo fraqueza motora.

Critérios de diagnéstico:

A. Episédios preenchendo os critérios de 1.2.3 Enxaqueca
hemiplégica

B. Nenhum familiar em primeiro ou em segundo grau cumpre os
critérios de |.2.3 Enxaqueca hemiplégica.

Comentdrios: Estudos epidemiolégicos tém mostrado que os
casos esporadicos tém aproximadamente a mesma prevaléncia
dos casos familiares.

Os episddios em |.2.3.2 Enxaqueca hemiplégica esporddica tém
as mesmas caracteristicas clinicas de 1.2.3.1 Enxaqueca hemiplégica
familiar. Alguns casos aparentemente esporadicos tém mutagoes
causadoras de FHM; em alguns familiares, em primeiro ou segundo
grau, a enxaqueca hemiplégica acaba por aparecer, completando
os critérios para |.2.3.1 Enxaqueca hemiplégica familiar e exigindo
a mudanca de diagnéstico.

Casos esporadicos geralmente exigem testes de neuroimagem
e outros exames para descartar outras causas. A puncao lombar
pode ser necessaria mediante a suspeita de 7.3.5 Sindrome de
cefaleia e défices neurolégicos transitérios com linfocitose do liquido
cefalorraquidiano (HaNDL).

1.2.4 Enxaqueca retiniana
Descricao:

Episédios repetidos de perturbagao visual monocular, incluindo
cintilacdes, escotomas ou amaurose, associados a cefaleia tipo
enxaqueca.

Critérios de diagnéstico:
A. Episédios preenchendo os critérios para |.2 Enxaqueca com
aura e o critério B seguinte:
B. Aura caracterizada por ambos dos seguintes:
|. fenémeno visual monocular, positivos e/ou negativos (por
exemplo, cintilagdes, escotoma ou amaurose) totalmente
reversivel confirmado durante um episédio por um dos dois
ou ambos dos seguintes:
a. exame clinico dos campos visuais
b. desenho feito pelo doente (apds uma instrucao clara) de
um defeito monocular do campo visual
2. Pelo menos duas das seguintes:
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a. alastra gradualmente durante =5 minutos
b. sintomas com 5 a 60 minutos de duragao
c. acompanhada ou seguida, em 60 minutos, por cefaleia
C. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3 e
foram excluidas outras causas de amaurose fugaz.

Comentdrios: Alguns doentes que se queixam de perturbacao
visual monocular tém de facto hemiandpsia. Foram relatados
alguns casos sem cefaleia, mas a etiologia ndo pode ser atribuida
a enxaqueca.

1.2.4 Enxaqueca retiniana é uma causa extremamente rara de
perda visual monocular transitéria. Tém sido descritos casos de
perda visual monocular permanente associada a enxaqueca. E
necessaria investigacdo adequada para excluir outras causas de
amaurose monocular transitoria.

1.3 Enxaqueca crénica
Descricao:

Cefaleia ocorrendo em |5 ou mais dias por més, durante
mais de 3 meses, em que pelo menos em 8 dias por més, tem as
caracteristicas da cefaleia de enxaqueca.

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia (idéntica a cefaleia de tipo tensio e/ou a da enxaqueca')
em =15 dias por més, durante> 3 meses e preenchendo os
critérios Be C

B. Ocorrendo em um doente que tenha tido, pelo menos cinco
episédios, preenchendo os critérios B-D de |.| Enxaqueca sem
aura efou critérios B e C de 1.2 Enxaqueca com aura

C. Em = 8 dias por més durante> 3 meses, cumprindo algum dos
seguintes Z

|. critérios C e D de |.| Enxaqueca sem aura

2. critérios B e C de |.2 Enxaqueca com aura

3. conviccao do doente de que é enxaqueca no inicio e aliviada
por um triptano ou ergotaminico

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.3*

Notas:

|. A razao para separar a |.3 Enxaqueca crénica dos tipos de
enxaqueca episddica é que é impossivel distinguir episédios
individuais em doentes com cefaleias muito frequentes ou
continuas. De facto, as caracteristicas da cefaleia podem
mudar nao sé6 de dia para dia, mas mesmo dentro do dia. E
extremamente dificil manter estes doentes sem medicacao a
fim de observar a histéria natural da cefaleia. Nesta situacao,
sao considerados os episédios com ou sem aura, bem como
as cefaleias semelhantes a enxaqueca e a cefaleia de tipo
tensao (mas nao as cefaleias secundarias).

2. A caracterizacao de cefaleia frequente recorrente requer,
em geral, um diario para registar informagées sobre a dor
e os sintomas associados, dia a dia, pelo menos durante um
més.

3. Como as cefaleias idénticas a cefaleia de tipo tensao se
enquadram nos critérios diagnésticos da 1.3 Enxaqueca
crénica, este diagndstico exclui o diagnéstico de 2. Cefaleia
de tipo tensdo ou os seus tipos.

4. 4.10 Cefaleia persistente didria desde o inicio pode apresentar
caracteristicas sugestivas de |.3 Enxaqueca crénica. Esta
Ultima perturbacido evolui ao longo do tempo de I.I

Enxaqueca sem aura e/ou |.2 Enxaqueca com aura; portanto,
quando esses critérios A-C sdo preenchidos por cefaleia
que, sem ambiguidade, ¢é diaria e incessante de <24 horas
apos o inicio, codifique como 4.10 Cefaleia persistente didria
desde o inicio. Quando o modo de inicio nao é recordado ou
é incerto, codifica-se como |.3 Enxaqueca crénica.

5. A causa mais comum de sintomas sugestivos de enxaqueca
crénica € o uso excessivo de medicagao, conforme definido
em 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicagdo. Cerca de
50% dos doentes aparentemente com |.3 Enxaqueca
crénica revertem para um tipo de enxaqueca episédica,
apds a retirada da medicacdo; esses doentes sao em certo
sentido erroneamente diagnosticados como 1.3 Enxaqueca
crénica. Da mesma forma, muitos doentes com aparente uso
excessivo de medicacdo ndo melhoram apds a retirada da
medicacao e o diagnéstico de 8.2 Cefaleia por uso excessivo
de medicacdo pode em certo sentido nao ser apropriado
(assumindo que a cronicidade induzida pelo abuso de
medicamentos é sempre reversivel). Por estas razoes e,
por causa da regra geral, os doentes que preencherem os
critérios de |.3 Enxaqueca crénica e 8.2 Cefaleia uso excessivo
de medicacGo devem receber ambos os diagndsticos. Apds
a retirada de medicamentos, a enxaqueca pode reverter
para um tipo episédico ou permanecer crénica, sendo
reclassificada em conformidade; neste Ultimo caso, o
diagndstico 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicagdo pode
ser anulado.

1.4 Complicac6es da enxaqueca
Comentdrio: Cobdigos separados para o tipo, subtipo ou
subforma da enxaqueca e para a complicagao.

1.4.1 Estado de mal de enxaqueca
Descricao:

Episédio de enxaqueca debilitante com uma duragao superior
a 72 horas.

Critérios de diagnéstico:
A. Episédio de cefaleia, preenchendo os critérios B e C
B. Ocorrendo em um doente com |.| Enxaqueca sem aura efou 1.2
Enxaqueca com aura, semelhante a episodios anteriores, exceto
para a sua duragio e gravidade
C. Ambas as seguintes caracteristicas:
|. sem remissdao em> 72 horas'
2. dor e/ou sintomas debilitantes associados?
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Notas:
|. Aceita-se a remissao até |2 horas por acdo de medicacio
ou do sono.
2. Casos ligeiros, nao satisfazendo o critério C2, sao codificados
como |.5.1 Enxaqueca provdvel sem aura.

Comentdrios: Cefaleias com as caracteristicas de |.4.1 Estado
de mal de enxaqueca podem, muitas vezes, ser causadas por uso
excessivo de medicacao. Quando a cefaleia nestas circunstancias
satisfaz os critérios para 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicacdo,
codifica-se para esta cefaleia e para o tipo ou subtipo relevante
de enxaqueca, mas, nao para |.4.| Estado de mal de enxaqueca.
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Quando o uso excessivo de medicagdo é de duragao inferior a
3 meses, usa-se apenas o cédigo do(s) tipo(s) ou subtipo(s) de
enxaqueca apropriado(s).

1.4.2 Aura persistente sem enfarte
Descricao:

Sintomas de aura persistentes, por uma semana ou mais, sem
evidéncias de enfarte em neuroimagem.

Critérios de diagnéstico:

A. Aura preenchendo o critério B

B. Ocorrendo em um doente com |.2 Enxaqueca com aura e
semelhante a auras precedentes, exceto que um ou mais
sintomas da aura persistem durante =1 semana.

C. Neuroimagem nao mostra evidéncia de enfarte

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

Comentdrios: Sintomas de aura persistentes sao raros, mas
bem documentados. Sao frequentemente bilaterais e podem durar
meses ou anos. O minimo de uma semana do critério B é baseado
na opinido de especialistas e deve ser formalmente estudada.

A investigacao diagnéstica deve permitir a distincao entre |.4.2
Aura persistente sem enfarte e 1.4.3 Enfarte devido a enxaqueca e a
exclusao de aura sintomatica resultante de um enfarte cerebral de
outra etiologia. Episédios de aura prolongada que duram menos
de | semana, nao preenchendo os critérios de |.2.1 Enxaqueca
com aura tipica, sao codificados como |.5.2 Enxaqueca com aura,
provavel.

1.4.3 Enfarte devido a enxaqueca
Descricao:

Um ou mais sintomas de aura de enxaqueca associados a uma
lesao cerebral isquémica no territério apropriado demonstrada
por neuroimagem, com inicio durante o curso de um episédio
tipico de enxaqueca com aura.

Critérios de diagnéstico:

A. Um episédio de enxaqueca, preenchendo os critérios B e C

B. Ocorrendo em doente com |.2 Enxaqueca com aura e
semelhante a episddios anteriores, exceto um ou mais sintomas
da aura, que persistem durante> 60 minutos'

C. Neuroimagem demonstrando um enfarte numa area relevante.

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

Nota:
|. Pode haver sintomas adicionais atribuiveis ao enfarte.

Comentdrios: Num individuo com enxaqueca, o enfarte
cerebral pode ser categorizado como enfarte cerebral de outra
causa coexistindo com |. Enxaqueca, enfarte cerebral de outra
causa apresentando sintomas semelhantes a 1.2 Enxaqueca com
aura ou enfarte cerebral no decurso de um episédio tipico de 1.2
Enxaqueca com aura. Apenas o Ultimo cumpre os critérios de 1.4.3
Enfarte devido a enxaqueca.

1.4.3 Enfarte devido a enxaqueca ocorre principalmente na
circulagdo posterior e em mulheres jovens.

Em varios estudos de base populacional tem sido demonstrado
um risco duas vezes maior de acidente vascular cerebral isquémico,
em doentes com enxaqueca com aura. No entanto, deve notar-se

que estes nao sao enfartes devidos a enxaqueca. Os mecanismos
do aumento do risco de acidente vascular cerebral isquémico, em
doentes com enxaqueca sao pouco claros; de igual modo, a relagao
entre o aumento do risco e a frequéncia da aura e a natureza dos
sintomas da aura denotando o aumento de risco, é desconhecida.
A maioria dos estudos tem demonstrado a nao associagao de |.|
Enxaqueca sem aura com o acidente vascular cerebral isquémico.

1.4.4 Crise epilética desencadeada por enxaqueca
com aura
Descricao:

Crise epilética provocada por um episédio de enxaqueca com

aura.

Critérios de diagnéstico:

A. Episédio cumprindo os critérios de diagnéstico para um tipo de
crise epilética e critério B seguinte

B. Ocorrendo num individuo com 1.2 Enxaqueca com aura e
durante, ou até uma hora apés, um episédio de enxaqueca com
aura

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

Comentdrio: Enxaqueca e epilepsia sao exemplos prototipicos
de perturbacdes cerebrais paroxisticas. Apesar de cefaleias tipo
enxaqueca serem frequentemente observadas no periodo pés-
ictal da crise epilética, as vezes uma convulsao ocorre durante
ou apds um episédio de enxaqueca. Esse fendmeno, por vezes
referido como migralepsia, é raro e originalmente descrito em
doentes com |.2 Enxaqueca com aura. Ainda nao ha evidéncia da

sua associacao com |.| Enxaqueca sem aura.

1.5 Enxaqueca provavel
Termo previamente utilizado: Perturbagao associada a enxaqueca.

Codificado em outro lugar:

Cefaleia semelhante a cefaleia da enxaqueca, secundaria a
outra doenca (enxaqueca sintomatica), é codificada de acordo com
essa perturbagao.

Descricao:

Episédios semelhantes a enxaqueca, mas faltando uma
caracteristica para cumprir todos os critérios de um tipo ou subtipo
de enxaqueca codificado acima e nao cumprindo os critérios de
outro tipo de cefaleia.

Critérios de diagnéstico:

A. Episédios preenchendo todos, menos um dos critérios de Aa D
para |.| Enxaqueca sem aura ou todos, menos um dos critérios
de A a C para |.2 Enxaqueca com aura

B. Nao cumprindo critérios ICHD-3 para qualquer outra cefaleia

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

Comentdrio: Ao fazer um diagnéstico de cefaleia, os episédios
que satisfazem os critérios de 2. Cefaleia de tipo tensdo e de 1.5
Enxaqueca provdvel sao codificados como aquele, de acordo com
a regra geral de que um diagndstico definitivo prevalece sobre
um diagnédstico provavel. No entanto, em doentes que ja tém

um diagnéstico de enxaqueca e onde o desafio é contabilizar
os episdédios que vao ocorrendo (por exemplo, como medida
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de resultados num ensaio clinico), os episédios que satisfazem
os critérios de 1.5 Enxaqueca provivel devem ser registados
como enxaqueca. A razao disto é que os episédios moderados
de enxaqueca ou os tratados, precocemente, muitas vezes nao
atingem todas as caracteristicas necessarias para o diagnéstico
de episédio de enxaqueca, mas respondem aos tratamentos
especificos da enxaqueca.

1.5.1 Enxaqueca sem aura, provavel

Critérios de diagnéstico:

A. Episddios preenchendo todos, menos um dos critérios de Aa D
para |.| Enxaqueca sem aura

B. Nao cumprindo critérios ICHD-3 para qualquer outra cefaleia

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

1.5.2 Enxaqueca com aura, provavel

Critérios de diagnéstico:

A. Episédios preenchendo todos, menos um dos critérios de Aa C
para |.2 Enxaqueca com aura ou um dos seus subtipos

B. Nao cumprindo critérios ICHD-3 para qualquer outra cefaleia

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

1.6 Sindromes episédicas que podem ser
associados a enxaqueca

Termos previamente utilizados: Sindromes periddicas infantis;
sindromes periédicas da infancia.

Comentdrios: Este grupo de perturbagdes ocorre em doentes
que também tém |.| Enxaqueca sem aura ou |.2 Enxaqueca com
aura ou que tém uma probabilidade aumentada para desenvolver
uma dessas doengas. Embora historicamente observadas na
infancia, podem também ocorrer em adultos.

Sindromes adicionais podem ocorrer nestes doentes, incluindo
episédios de enjoo no movimento e perturbagoes do sono, como
sonambulismo, soniloquo, terrores noturnos e bruxismo.

1.6.1 Perturbacao gastrintestinal recorrente

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

Descricao:

Episédios recorrentes de dor abdominal e/ou desconforto,
nauseas e/ou vémitos, ocorrendo raramente, cronicamente ou em
intervalos previsiveis, que podem ser associados a enxaqueca.

Critérios de diagnéstico:

A. Pelo menos cinco episédios distintos de dor abdominal e/ou
desconforto e/ou nauseas e/ou vomitos

B. Exame e avaliagao gastrointestinais normais

C. Nao atribuida a outra perturbacao.

1.6.1.1 Sindrome de vémitos ciclicos
Descricao:

Episédios recorrentes de nduseas e voémitos intensos,
geralmente estereotipados num individuo e com periodicidade
previsivel. Os episédios podem associar-se a palidez e letargia. Ha

resolucao completa dos sintomas entre os episédios.

Critérios de diagnéstico:
A. Pelo menos cinco episédios de nauseas e vomitos intensos,
cumprindo os critérios B e C
B. Estereotipia em cada doente e recorréncia com periodicidade
previsivel
C. Todas as seguintes:
|. nduseas e vémitos ocorrem, pelo menos, quatro vezes por hora
2. episddios duram = | hora e até |0 dias
3. intervalos entre episddios = | semana
D. Livre de sintomas entre os episédios
E. N3o atribuida a outra perturbacao.'

Nota:
|. Em particular, a histéria e o exame fisico ndo mostram sinais
de doencga gastrintestinal.

Comentadrios: |.6.1.1 Sindrome de vomitos ciclicos € normalmente
uma condigdo episddica autolimitada que ocorre na infancia, com
periodos de normalidade completa entre os episédios. A natureza
ciclica é a sua caracteristica principal e é previsivel.

Esta perturbagao foi incluida pela primeira vez como uma
sindrome periédica da infincia na ICHD-2. As caracteristicas
clinicas da sindrome sao semelhantes aos encontrados em
associagdo com enxaqueca e varias linhas de investigagao nos
Ultimos anos tém sugerido que a sindrome de vémitos ciclicos é
uma condi¢ao relacionada com a enxaqueca.

1.6.1.2 Enxaqueca abdominal
Descricao:

Perturbacao idiopatica, observada principalmente em criangas,
como episéddios recorrentes de dor moderada a grave na linha
média abdominal, associados a sintomas vasomotores, niuseas e
vémitos, com duracio de 2 a 72 horas e com normalidade entre os
episédios. A cefaleia nao ocorre durante os episédios.

Critérios de diagnéstico:
A. Pelo menos cinco episédios de dor abdominal, preenchendo os
critérios de Ba D
B. A dor tem, pelo menos, duas das trés caracteristicas seguintes:
|. localizagao da linha média, peri-umbilical ou mal localizada
2. dor em moedeira
3. intensidade moderada ou grave
C. Durante os episédios, pelo menos dois dos seguintes quatro
sintomas ou sinais associados:
|. anorexia
2. nauseas
3. vémitos
4. palidez
D. Os episddios duram de 2 a 72 horas, quando nao tratados ou
tratados sem sucesso
E. Livre de sintomas entre os episédios
F. NZo atribuida a outra perturbacio.'

Nota:

I. Em particular, a histéria e o exame fisico ndo mostram sinais

de doencas gastrintestinais ou renais ou tais doencas foram
descartadas pela investigacao.

A dor de

Comentdrios: 1.6.1.2  Enxaqueca abdominal é
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suficientemente intensa para interferir com as atividades diarias normais.

Em criancas mais novas, a presenca de cefaleia é muitas vezes
descurada. Deve ser feita uma histéria cuidadosa da presenca ou
auséncia de cefaleia e, se esta for identificada durante os episédios,
o diagnéstico de |.1 Enxaqueca sem aura deve ser considerado.

As criangas podem ter dificuldade em distinguir a anorexia das
nauseas. A palidez é muitas vezes acompanhada por olheiras. Em
alguns doentes, o rubor é o fenémeno vasomotor predominante.

A maioria das criangas com enxaqueca abdominal desenvolvera
enxaqueca ao longo da vida.

1.6.2 Vertigem paroxistica benigna
Descricao:

Perturbacao caracterizada por episédios breves e recorrentes
de vertigem, que aparecem sem aviso e resolvem-se de forma
espontdnea, em criangas saudavesis.

Critérios de diagnéstico:
A. Pelo menos cinco episédios preenchendo os critérios B e C
B. A vertigem' ocorre sem aviso, maxima no inicio e resolvendo-se
espontaneamente apos alguns minutos a horas, sem perda de
consciéncia
C. Pelo menos um dos seguintes cinco sintomas ou sinais associados:
|. nistagmo
2. ataxia
3. vémitos
4. palidez
5. medo
D. Exame neurolégico e fungdes audiométricas e vestibulares
entre episédios normais
E. Nao atribuida a outra perturbacéo.?

Notas:
|. As criancas mais novas com vertigem podem nao ser capazes
de descrever os sintomas vertiginosos. Em criancas mais
novas, episédios de instabilidade observados pelos pais
podem ser interpretados como vertigens.
2. Em particular, foram excluidos tumores da fossa posterior,
convulsdes e perturbagdes vestibulares.

Comentdrios: A relagdo entre 1.6.2 Vertigem paroxistica
benigna e Al.6.6 Enxaqueca vestibular (ver Apéndice) precisa de
ser mais bem estudada.

1.6.3 Torcicolo paroxistico benigno
Descricao:

Episédios recorrentes de inclinacio da cabeca para um lado,
eventualmente com ligeira rotagao, com remissao espontanea. Ocorre
em lactentes e criangas mais novas, com inicio no primeiro ano.

Critérios de diagnéstico:
A. Episédios' recorrentes em crianca, cumprindo os critérios B e C
B. Inclinacdo da cabeca para um dos lados, com ou sem ligeira
rotacao, regredindo espontaneamente apds alguns minutos a dias
C.Pelo menos um dos seguintes cinco sintomas ou sinais
associados:
|. palidez
2. irritabilidade
3. mal-estar

4. vomitos

5. ataxia?
D. Exame neuroldgico normal entre os episodios
E. Nao atribuida a outra perturbacao?

Notas:

|. Os episédios tendem a recorrer mensalmente.

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

3. O diagnéstico diferencial inclui refluxo gastro-esofagico,
distonia de torcao idiopatica e crises parciais complexas,
mas uma atencao especial deve ser dada a fossa posterior e a
jungao craniocervical, onde lesdes congénitas ou adquiridas
podem produzir torcicolo.

Comentdrios: A cabeca da crianca pode ser reposta na
posicdo neutra durante os episédios: pode ser encontrada alguma
resisténcia, superavel.

Estas observacoes precisam de ser mais validadas por diarios de
doentes, entrevistas estruturadas e recolha longitudinal de dados.

1.6.3 Torcicolo paroxistico benigno pode evoluir para 1.6.2
Vertigem paroxistica benigna ou 1.2 Enxaqueca com aura
(particularmente 1.2.2 Enxaqueca com aura do tronco cerebral) ou
cessar sem outros sintomas.

Bibliografia

1.1 Enxaqueca 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
], Goadsby PJ, Ramadan NM, et al. (eds) The headaches, 3rd edition.
Philadelphia: Lippincott Williams & Wilkins, 2006, pp.971-979.

GBD 2015 Disease and Injury Incidence and Prevalence Collaborators.
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 Disease 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): el 6—el9.

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

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

Katsarava Z, Manack A, Yoon MS, et al. Chronic migraine: classification and
comparisons. Cephalalgia 201 1; 31: 520-529.

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

Martelletti B Haimanot RT, Lainez M), et al. The Global Campaign (GC) to
Reduce the Burden of Headache Worldwide. The International Team for
Specialist Education (ITSE). | Headache Pain 2005; 6: 26 1-263.

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

Vetvik KG, Macgregor EA, Lundqvist C, et al. Prevalence of menstrual
migraine: a population-based 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 Enxaqueca com aura

Cao Y, Welch KM, Aurora §, et al. Functional MRI-BOLD of visually 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; 29:1 1 15-1124.

Cologno D, Torelli P and Manzoni GC. Migraine with aura: A review of 81

CLASSIFICACAO INTERNACIONAL DE CEFALEIAS (CIC) - 3® Edicdo - 2018

27



28

Sinapse® | Suplemento 2 | Volume 18 | N.°2 | Novembro de 2018

patients at 10-20 years” follow-up. Cephalalgia 1998; 18:690-696.

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

Eriksen MK, Thomsen LL, Andersen |, et al. Clinical characteristics of 362
patients with familial migraine with aura. Cephalalgia 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.

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

Hansen |M, Lipton R, Dodick D, et al. Migraine headache is present 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. Ata 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. Cephalalgia 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.

Ledo AAP Spreading depression of activity in the cerebral cortex. |
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 | January 2017. DOI: 10.1177/0333102417702121.

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

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

Queiroz LR, Friedman DI, Rapoport AM, et al. Characteristics of migraine
visual aura in Southern Brazil and Northern USA. Cephalalgia 201 1;
31:1652-1658.

Rasmussen BK and Olesen . 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 analysis of
factors related to migraine aura — The PAMINA Study. Headache 2012;
52:1236-1245.

Schoonman GG, Evers D), 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 fator in migraine
with aura: A population-based Danish twin study. Ann Neurol 1999;
45:242-246.

1.2.1 Enxaqueca com aura tipica

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

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

Matharu MJ and Goadsby P). Post-traumatic chronic paroxysmal hemicrania
(CPH) with aura. Neurology 2001; 56:273-275.

Morrison DP. Abnormal percetual experiences in migraine. Cephalalgia 1990;
10:273-277.

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

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

Wijman CA, Wolf PA, Kase CS, et al. Migrainous visual accompaniments are
not rare in late life: The Framingham Study. Stroke 1998; 29:1539—1543.

1.2.2 Enxaqueca com aura do tronco cerebral

Ambrosini A, D”Onofrio M, Grieco GS, et al. Familial basilar migraine
associated with a new mutation in the ATPIA2 gene. Neurology 2005;
65:1826-1828.

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

Caplan LR. Migraine and vertebrobeasilar 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 |. 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; |164:242-251.

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

Sturzenegger MH and Meienberg O. Basilar artery migraine: A follow-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. Neurology 1978; 28:782-786.
Thomsen LL, Eriksen MK, Roemer SF, et al. A population-based study of
familial hemiplegic migraine suggests revised diagnostic criteria. Brain

2002; 125:1379-1391.

Thomsen LL, Ostergaard E, Olesen ], et al. Evidence for a separate type
of migraine with aura: Sporadic hemiplegic migraine. Neurology 2003;
60:595-601.

1.2.3 Enxaqueca hemiplégica

Ambrosini A, D”Onofrio M, Grieco GS, et al. Familial basilar migraine
associated with a new mutation in the ATPIA2 gene. Neurology 2005;
65:1826-1828.

De Fusco M, Marconi R, Silvestri L, et al. Haploinsufficiency of ATPIA2
encoding the Na+/K+ pump alpha2 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.
Human Genet 2009; 126:115-132.

Dichgans M, Freilinger T, Eckstein G, et al. Mutation in the neuronal voltage-
gated sodium channel SCNIA in familial hemiplegic 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 Il
Neurology 2005; 64:2145-2147.

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

Hansen |M, Schytz HW, Larsen VA, et al. Hemiplegic migraine aura begins
with cerebral hypoperfusion: Imaging in the acute phase. Headache
2011;51:1289-1296.

Hansen JM, Thomsen LL, Olesen ], 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 ATPIA2 gene mutation. | Neurol
Neurosurg Psychiat 2012; 83:205-212.

Jurkat-Rott K, Freilinger T, Dreier JP, et al. Variability of familial hemiplegic
migraine with novel AIA2 Na+/K+-ATPase variants. Neurology 2004;
62:1857-1861.

Kirchmann M, Thomsen LL and Olesen ). 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 201 |; 7: e1002129.

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

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

Thomsen LL, Ostergaard E, Olesen |, et al. Evidence for a separate type
of migraine with aura: Sporadic hemiplegic migraine. Neurology 2003;
60:595-601.

Vanmolkot KRJ, Kors EE, Turk U, et al. Two de novo mutations in the
Na, K-ATPase gene ATPIA2 associated with pure familial hemiplegic
migraine. Eur | Human Genet 2006; 14:555-560.

1.2.4 Enxaqueca 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 and Lipton RB. Retinal migraine

CLASSIFICAGAO INTERNACIONAL DE CEFALEIAS (CIC) - 3° Edicdo - 2018



Sinapse® | Suplemento 2 | Volume 18 | N.°2 | Novembro de 2018

reappraised. Cephalalgia 2006; 26:1275-1286.

Hedges TR. Isolated ophthalmic migraine in the differential diagnosis 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. | Neuroophthalmol 2007; 27:3-8.

Martin T and Corbett ]J. Disorders of the eye. In Silberstein SD, Lipton RB
and Dalessio D), editors. Wolff”’s Headache and Other Head Pain. New
York: Oxford University Press 2001; 459-474.

Troost T and Zagami AS. Ophthalmoplegic migraine and retinal migraine.
In Olesen ], Tfelt-Hansen P and Welch KMA, editors. The Headaches.
Philadelphia: Lippincott Williams & Wilkins 2000; 51 1-516.

1.3 Enxaqueca 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 Classification of
Headache Disorders revised criteria for chronic migraine — field testing
in a headache specialty clinic. Cephalalgia 2007; 27: 230-234.

Bigal ME, Serrano D, Reed M and Lipton RB. Chronic migraine in the
population: burden, diagnosis, and satisfaction with treatment. Neurology
2008; 71: 559-566.

Bigal ME, Sheftell FD, Rapoprt AM, et al. Chronic daily headache in a tertiary
care population: Correlation between the International Headache
Society diagnostic criteria and proposed revisions 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). | Headache Pain 2012; 13:361-378.

Buse DC, Manack AN, Fanning KM, et al. Chronic migraine prevalence,
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 Quart 2000; | I:
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: classification and
comparisons. Cephalalgia 201 1; 31:520-529.

Manzoni GC, Bonavita V, Bussone G, et al; ANIRCEF (Associazione
Neurologica Italiana Ricerca Cefalee). Chronic migraine classification:
current knowledge and future perspetives. | 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 ] and Lipton RB. Prevalence of frequent
headache in a population sample. Headache 1998; 38: 497-506.

Scher Al, Stewart WEF, Ricci JA and Lipton RB. Factors associated with the
onset and remission of chronic daily headache in a population-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 and Mathew NT. Classification of
daily and near-daily headaches: Proposed revisions to the IHS criteria.
Headache 1994; 34: |-7.

Stewart WF, Scher Al and Lipton RB. Stressful life events and risk of chronic
daily headache: Results from the frequent headache epidemiology study.
Cephalalgia 2001; 21: 279.

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

Zeeberg P, Olesen ] and Jensen R. Probable medication-overuse headache:
The effect of a 2-month drug-free period. Neurology 2006; 66:1894—
1898.

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

1.4.1 Estado de mal de enxaqueca

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 ||-year retrospective analysis.
Cephalalgia 2014; 34: 633-637.

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

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

Gentile S, Rainero |, Daniele D, et al. Reversible MRI abnormalities 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 status. | Neurol Sci
2009; 285:227-229.

Perucca P, Terzaghi M and Manni R. Status epilepticus migrainosus: Clinical,
electrophysiologic, and imaging characteristics. Neurology 2010; 75:373—
374.

Raskin NH. Treatment of status migrainosus: The American experience.
Headache 1990; 30 Suppl 2: 550-553.

1.4.2 Aura persistente sem enfarte

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

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

Chen WT, Fuh JL, Lu SR and Wang §J. Persistent migrainous visual phenomena
might be responsive to lamotrigine. Headache 2001; 41:823-825.

Chen WT, Lin YY, Fuh JL, et al. Sustained visual cortex hyperexcitability in
migraine with persistent visual aura. Brain 201 I; 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 and Ferrari MD. Acetazolamide treatment for
migraine aura status. Neurology 2000; 55:1588—1589.

Haas DC. Prolonged migraine aura status. Ann Neurol 1982; I 1:197-199.

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 | January 2017. DOI: 10.1177/0333102417702121.

Liu GT, Schatz NJ, Galetta SK, et al. Persistent positive visual phenomena 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:
Description of the first case studied with both brain SPECT and
perfusion 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 Zermeno 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 and Wang §J. The visual aura rating scale as
an outcome predictor for persistent visual aura without infarction.
Cephalalgia 2008; 28:1298-1304.

1.4.3 Enfarte devido a enxaqueca

Bono G, Minonzio G, Mauri M and Clerici AM. 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

CLASSIFICACAO INTERNACIONAL DE CEFALEIAS (CIC) - 3® Edicdo - 2018

29



30

Sinapse® | Suplemento 2 | Volume 18 | N.°2 | Novembro de 2018

of Cardiovascular Disease and Steroid Hormone Contraception. BM/
1999; 318:13-18.

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

Laurell K, Artto V, Bendtsen L, et al. Migrainous infarction: A Nordic
multicenter study. Eur | Neurol 201 1; 18:1220-1226.

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

Olesen |, Friberg L, Olsen TS, et al. Ischaemia-induced (symptomatic)
migraine attacks may be more frequent than migraine induced ischemic
insults. Brain 1993; 1 16: 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. Neuroepidemiology
2000; 19: 13-19.

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

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

Wolf ME, Szabo K, Griebe M, et al. Clinical and MRI characteristics of acute
migrainous infarction. Neurology 201 1; 76:1911-1917.

1.4.4 Crise epilética desencadeada por enxaqueca com aura

Belcastro V, Striano P, Kasteleijn-Nolst Trenité DG, et al. Migralepsy,
hemicrania epileptica, post-ictal headache and “ictal epileptic headache”:
A proposal for terminology and classification revision. | Headache Pain
2011; 12:289-294.

Davies PT and Panayiotopoulos CP. Migraine triggered seizures and epilepsy
triggered headache and migraine attacks: A need for reassessment. |
Headache Pain 201 |; 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 current definition
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 and Gigli GL. Seizures with prolonged
EEG abnormalities during an attack of migraine without aura. Headache
2007; 47:919-922.

Parisi P and Kasteleijn-Nolst Trenite 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 revision 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 201 |; 21:52-59.

1.5 Enxaqueca provavel

Granella F, Alessandro RD, Manzoni GC, et al. International Headache
Society classification: Interobserver reliability in the diagnosis 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 population-based 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 epidemiological study.

Cephalalgia 1996; 16:431-435.

1.6.1 Perturbacéo gastrointestinal recorrente

Abu-Arafeh | and Russel G. Prevalence and clinical features of abdominal
migraine compared with those of migraine headache. 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 | and Russell G. The prognosis of childhood abdominal
migraine. Arch Dis Child 2001; 84:415-418.

Drossman DA and Dumitrascu DL. Rome Ill: New standard for functional
gastrointestinal disorders. | 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. | Pediatr 1999;
134:533-535.

Haan ], Kors EE and Ferrari MD. Familial cyclic vomiting syndrome.
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. NorthAmerican Society for Pediatric
Gastroenterlogy, Hepatology, and Nutrition Consensus Statement on
the Diagnosis and Management of CVS. | 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 | 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 relationship 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 Dev (Netherlands) 2001; 23: 38—41.

Dunn DW and Snyder CH. Benign paroxysmal vertigo of childhood. Am | 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 CACNAIA mutation. Dev Med Child
Neurol 2002; 44:490-493.

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

CLASSIFICAGAO INTERNACIONAL DE CEFALEIAS (CIC) - 3° Edicdo - 2018



Sinapse® | Suplemento 2 | Volume 18 | N.°2 | Novembro de 2018

2. Cefaleia tipo tensao (TTH/CTT)

2.1 Cefaleia tipo tensao episédica pouco frequente
2.1.1 Cefaleia tipo tensao episddica pouco frequente associada
a dor pericraniana
2.1.2 Cefaleia tipo tensiao episddica pouco frequente nao
associada a dor pericraniana
2.2 Cefaleia tipo tensao episddica frequente
2.2.1 Cefaleia tipo tensao episédica frequente associada a dor
pericraniana
2.2.2 Cefaleia tipo tensao episddica frequente nao associada a
dor pericraniana
2.3 Cefaleia tipo tensao crénica
2.3.1 Cefaleia tipo tensao croénica associada a dor pericraniana
2.3.2 Cefaleia tipo tensao crénica nao associada a dor
pericraniana
2.4 Cefaleia tipo tensao provavel
2.4.] Cefaleia tipo tensao episddica pouco frequente, provavel
2.4.2 Cefaleia tipo tensao episddica frequente, provavel
2.4.3 Cefaleia tipo tensao crénica, provavel

Termos previamente utilizados: Cefaleia de tensao, cefaleia de

falai falai

contragao muscular, cefaleia psicomiogénica, c dosstress,

comum, cefaleia essencial, cefaleia idiopéatica e cefaleia psicogénica.

Codificada noutro local:
Cefaleia tipo tensdo atribuida a outra patologia é codificada
nessa patologia.

Comentario geral

Cefaleia primdria, secunddria ou ambas?

De acordo com as circunstincias, aplicam-se trés regras a

cefaleia do tipo tensao:

. Quando uma nova cefaleia com caracteristicas de cefaleia
tipo tensao ocorre, pela primeira vez, em estreita relacdo
temporal, com uma perturbacao, reconhecida como causa
de cefaleia, ou preenche outros critérios que causam
esta alteracdo, a nova cefaleia é codificada como cefaleia
secundaria atribuida a alteracdo que a causa.

2. Quando uma cefaleia tipo tensdo preexistente se torna
crénica, em estreita relagao temporal com uma perturbacao,
reconhecida como uma causa de cefaleia, devem ser
atribuidos os dois diagndsticos, o diagnéstico inicial de
cefaleia do tipo tensao e o diagndstico de cefaleia secundaria.

w

.Quando a cefaleia tipo tensdo preexistente se torna
significativamente pior (a frequéncia e/fou a intensidade
aumentam, o dobro ou mais) em estreita relacao temporal
com a perturbagao causal, ambos os diagnésticos de cefaleia
do tipo tensao inicial e de cefaleia do tipo tensao secundaria,
devem ser atribuidos, desde que haja clara evidéncia de
que aquela alteracao pode causar cefaleia.

No caso de cefaleia do tipo tensdo crénica em associagao
com abuso medicamentoso, a estreita relacao temporal é
muitas vezes dificil de estabelecer. Em todos estes casos
ambos os diagndsticos, 2.3 Cefaleia do tipo tensdo crénica e
8.2 Cefaleia por abuso medicamentoso, devem ser atribuidos.

Introducdo
2. Cefaleia do tipo tensdo € muito comum, com uma prevaléncia
ao longo da vida na populagdo em geral entre 30% a 78% nos

diferentes estudos. E com um alto impacto socioeconémico.

Embora este tipo de cefaleia tenha sido previamente
considerado como primariamente psicogénica, surgiram varios
estudos apés a publicacao da ICHD-| sugerindo uma forte base
neurobioldgica, pelo menos, para os subtipos mais graves de
cefaleia tipo tensdo.

A divisdo da 2. Cefaleia tipo tensdo nos tipos, episddico e crénico,
que foi introduzida na ICHD-I, provou ser extremamente util. Na
ICHD-I, a tipo episédica foi posteriormente dividida no tipo pouco
frequente, com menos de um episédio de cefaleias por més, e no
tipo frequente. 2.2 Cefaleia do tipo tensdo episodica frequente que
pode estar associada a incapacidade consideravel e, algumas vezes,
requer tratamentos dispendiosos. Em contraste, a 2.1 Cefaleia
tipo tensdo episddica pouco frequente, que ocorre em quase toda
a populacao, habitualmente tem um impacto muito reduzido no
individuo e, na maioria dos casos, nao requer cuidados médicos. A
distingao entre a 2.1 Cefaleia tipo tensdo episédica pouco frequente e
a 2.2 Cefaleia do tipo tensdo episédica frequente separa os individuos
que tipicamente n3o requerem intervencdo médica e evita a
atribuicao da categoria de cefaleia grave a maioria da populacao,
permitindo, contudo, a classificagao da sua cefaleia. A 2.3 Cefaleia
tipo tensdo crénica é uma doenca grave, comprometendo bastante
a qualidade de vida e causando grande incapacidade.

Os mecanismos exatos da 2. Cefaleia tipo tensdo nao sao
conhecidos. Os mecanismos periféricos da dor exercem, muito
provavelmente, um papel na 2. | Cefaleia tipo tensdo episodica pouco
frequente e na 2.2 Cefaleia tipo tensdo episédica frequente, ao passo
que mecanismos centrais exercem um papel mais importante
na 2.3 Cefaleia tipo tensdo crénica. O aumento do desconforto
pericraniano é o achado anormal mais significativo em doentes com
qualquer tipo da 2. Cefaleia tipo tensdo: esta tipicamente presente
no periodo interictal é exacerbado durante a cefaleia e aumenta
com a intensidade e a frequéncia das cefaleias. O aumento da
sensibilidade tem provavelmente importancia fisiopatolégica. Por
isso, a ICHD-II distinguiu os pacientes com e sem esta alteracao
dos musculos pericranianos, subdivisao que se manteve na ICHD-
3 beta para estimular mais a pesquisa nesta area.

A dor pericraniana ¢é facilmente detetada e despertada pela
palpagao manual. Pequenos movimentos de rotagao feitos com os
dedos indicador e médio, e uma pressao firme (preferencialmente
realizada com um palpémetro), permite atribuir pontuagoes de
sensibilidade local de 0 a 3 para os musculos frontal, temporal,
masséter, pterigoide, esternocleidomastoideu, esplénio e trapézio.
Estas podem ser somada para obter a pontuacdo total de
desconforto total para cada paciente. Estas medidas sao Gteis na
orientacao do tratamento, e dao objetividade e credibilidade as
explicacdes a dar ao doente.

Nas cefaleias primarias, as dificuldades de diagndstico mais
frequentes encontram-se ao tentar discriminar entre 2. Cefaleia
do tipo tensdo e formas moderadas de |.| Enxaqueca sem aura.
Isto é sobretudo porque os pacientes com cefaleias frequentes
muitas vezes sofrem das duas patologias. Foi sugerido restringir os
critérios de diagndstico da 2. Cefaleia tipo tensdo na esperanca de
excluir a enxaqueca que fenotipicamente se parece com a cefaleia
do tipo tensdo. Estes critérios foram propostos no Apéndice da
ICHD-Il como A2. Cefaleia do tipo tensdo. No entanto, o aumento
na especificidade dos critérios reduz a sua sensibilidade, resultando
dai numa maior proporcao de doentes, cujas cefaleias poderiam
ser classificadas apenas como 2.4 Cefaleia tipo tensdo provdvel ou
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1.5 Enxaqueca provdvel. Sem evidéncia que estas alteragdes venham
a ser benéficas, estes critérios de diagnéstico restritos mantém-se
no Apéndice, apenas com propdsitos de investigacao. A Comissao
de Classificagdo recomenda a comparagao entre doentes
diagnosticados de acordo com cada tipo de critérios, ndo s6 para
caracterizagao dos aspetos clinicos, mas também para entender os
mecanismos fisiopatolégicos e a resposta aos tratamentos.

2.1 Cefaleia tipo tensdo episédica pouco
frequente
Descricao:

Episédios pouco frequentes de cefaleia, tipicamente bilateral,
com carater de pressio ou aperto, de intensidade média a
moderada, durando de minutos a dias. A dor nao piora com
atividade fisica de rotina e ndo se associa a nauseas, mas pode
haver fotofobia ou fonofobia.

Critérios de diagnéstico:

A. Pelo menos 10 episédios de cefaleias ocorrendo em < | dia por
més em média (< 12 dias por ano) e preenchendo os critérios
deBaD

B. A cefaleia dura desde 30 minutos a 7 dias

C.A cefaleia tem pelo menos duas das quatro seguintes
caracteristicas:

. localizacao bilateral
. tipo pressao ou aperto (nao pulsatil)
. intensidade ligeira ou moderada

A wWw N

. nao é agravada por atividade fisica de rotina como caminhar
ou subir escadas
D. Ambos os seguintes critérios:
|. sem nauseas e/ou vémitos
2. apenas um dos dois: fotofobia ou fonofobia
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:

I. Quando a cefaleia preenche os critérios de ambas 1.5
Enxaqueca provavel e 2.1 Cefaleia do tipo-tensdo episddica
pouco frequente, é classificada como 2.1 Cefaleia tipo-tensdo
episédica pouco frequente (ou como outro subtipo para o qual
os critérios sejam preenchidos) segundo a regra geral de que
o diagnéstico definitivo prevalece sobre o provavel.

2.1.1 Cefaleia tipo tensdo episédica pouco

frequente associada a dor pericraniana

Critérios de diagnéstico:

A. Os episédios preenchem os critérios de 2. | Cefaleia tipo tensdo
episédica pouco frequente

B. Aumento da dor pericraniana a palpacao manual

2.1.2 Cefaleia tipo tensdo episédica pouco

frequente nao associada a dor pericraniana

Critérios de diagnéstico:

A. Os episédios preenchem os critérios de 2. | Cefaleia tipo tensdo
episédica pouco frequente

B. Sem aumento da sensibilidade dolorosa pericraniana

2.2 Cefaleia tipo tensdo episédica frequente
Descricao:
Episédios frequentes de cefaleia, tipicamente bilateral, sentida

como pressdo ou aperto, de intensidade ligeira a moderada,
durando de minutos a dias. A dor nao piora com a atividade fisica
de rotina, ndo se associa a nauseas, mas pode haver fotofobia ou
fonofobia.

Critérios de diagnéstico:

A. Pelo menos |0 episddios de cefaleias que ocorrem em média |
a 14 dias/més por mais de 3 meses (=12 dias e <180 dias por
ano) e preenchendo os critérios de B a D

B. A cefaleia dura entre 30 minutos e 7 dias

C.A cefaleia tem pelo menos duas das seguintes quatro

caracteristicas:

. localizagao bilateral
. tipo pressao ou aperto (nao pulsatil)

. intensidade ligeira ou moderada

AW

. ndo é agravada por atividade fisica de rotina como caminhar
ou subir escadas
D. Ambos os seguintes:
|. auséncia de nauseas e vomitos
2. apenas um dos seguintes sintomas esta presente: fotofobia
ou fonofobia
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:

I. Quando a cefaleia preenche os critérios para ambas 1.5
Enxaqueca provavel e 2.2 Cefaleia do tipo tensdo episédica
frequente classifica-se como 2.2 Cefaleia do tipo-tensdo
episodica frequente (ou qualquer dos seus subtipos cujos os
critérios estejam preenchidos) segundo a regra geral que o
diagnéstico definitivo prevalece sobre o provavel.

Comentdrio: 2.2 Cefaleia tipo tensdo frequente coexiste
muitas vezes com a |.| Enxaqueca sem aura. Ambas as alteracoes
necessitam de ser identificadas, preferencialmente por um
calendario de registo diario das cefaleias, porque o tratamento da
enxaqueca difere consideravelmente do da cefaleia tipo tensio. E
importante educar os doentes a distinguir entre estes dois tipos de
cefaleias, a fim de escolherem o tratamento adequado e evitarem
o abuso de medicagao e as consequéncias adversas do 8.2 Cefaleia

por abuso medicamentoso.

2.2.1 Cefaleia tipo tensdo episédica frequente

associada a dor pericraniana

Critérios de diagnéstico:

A. Os episédios devem preencher os critérios de 2.2 Cefaleia tipo
tensdo episodica frequente

B. Aumento da sensibilidade dolorosa pericraniana a palpacao
manual

2.2.2 Cefaleia tipo tensdo episédica frequente

nao associada a dor pericraniana

Critérios de diagnéstico:

A. Os Episddios preenchendo os critérios para 2.2 Cefaleia tipo
tensdo episédica frequente

B. Sem aumento da sensibilidade dolorosa pericraniana

CLASSIFICAGAO INTERNACIONAL DE CEFALEIAS (CIC) - 3° Edicdo - 2018



Sinapse® | Suplemento 2 | Volume 18 | N.°2 | Novembro de 2018

2.3 Cefaleia tipo tensao crénica
Codificada noutro local:
4.10 Cefaleia persistente didria de novo

Descricao:

Uma perturbagio que evolui da cefaleia tipo tensdo episédica
frequente, com episédios diarios ou muito frequentes de cefaleia,
tipicamente bilateral, sentida como pressao ou aperto e intensidade
ligeira a moderada, que duram horas a dias, ou continua. A dor nao
piora com a atividade fisica de rotina, mas pode estar associada a
nauseas ligeiras, fotofobia ou fonofobia.

Critérios de diagnéstico:
A. A cefaleia ocorre em média |15 dias ou mais por més, por > 3
meses (=180 dias por ano), preenche os critérios de Ba D
B. A cefaleia dura horas ou dias, ou é continua
C.A cefaleia tem pelo menos duas das seguintes quatro
caracteristicas:
|. localizagao bilateral
. tipo pressao ou aperto (nao pulsatil)

2
3. intensidade ligeira ou moderada
4. nao é agravada por atividades fisicas de rotina como
caminhar ou subir escadas
D. Ambos os seguintes:
|. apresenta s6 um dos seguintes sintomas: fotofobia, fonofobia
ou nauseas ligeiras
2. auséncia de vémitos e de nduseas moderadas ou graves

E. Nao é melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:

|. Ambas as 2.3 Cefaleia tipo tensdo cronica e a 1.3 Enxaqueca
crénica requerem a existéncia de cefaleia em 15 ou mais
dias por més. Para a 2.3 Cefaleia de tensdo crénica a cefaleia
dura pelo menos |5 dias, preenche os critérios B-D da 2.2
Cefaleia tipo tensdo episédica frequente; para a |.3 Enxaqueca
crénica a cefaleia dura, pelo menos 8 dias, e preenche os
critérios B-D da |.| Enxaqueca sem aura. Um doente pode,
portanto, preencher todos os critérios de ambos os tipos de
diagnéstico, por exemplo, tendo cefaleias em 25 dias por
més, preenchendo critérios de diagndstico da enxaqueca, em
8 dias, e os critérios de diagndstico da cefaleia tipo tensao,
em |7 dias. Neste caso, sé o diagnéstico de 1.3 Enxaqueca
crénica deve ser atribuido.

I

2.3 A Cefaleia tipo tensdo cronica evolui ao longo do tempo a
partir da 2.2 Cefaleia tipo tensdo episédica frequente; quando
os critérios de A - E sdo preenchidos por uma cefaleia que,
inequivocamente, ¢ diria e nao desaparece em menos de 24
horas apés o inicio, deve ser codificada como 4.10 Cefaleia
persistente didria de novo. Quando nado é possivel recordar
o modo de instalacao ou é duvidoso, codificar como 2.3
Cefaleia tipo tensdo crénica.

w

. Em muitos casos duvidosos, existe abuso de medicagao.
Quando estes preenchem ambos os critérios B, de algum
dos subtipos de 8.2 Cefaleia por abuso medicamentoso e de
2.3 Cefaleia do tipo tensdo crénica, a regra é atribuir ambos os
diagnésticos 2.3 Cefaleia do tipo tensdo crénica e 8.2 Cefaleia
por abuso medicamentoso. Apds suspensao do medicamento,
o diagndstico deve ser reavaliado: nao é incomum que os
critérios de 2.3 Cefaleia do tipo tensdo crénica deixem de

ser preenchidos, revertendo para um ou outro dos tipos
episédicos. Quando a alteracao depois da retirada da
medicacao, se mantem croénica, o diagnéstico de 8.2 Cefaleia
por abuso medicamentoso deve ser retirado.

2.3.1 Cefaleia tipo tensdo crénica associada a

dor pericraniana

Critérios de diagnéstico:

A. A cefaleia preenche os critérios de 2.3 Cefaleia tipo tensdo
crénica

B. Aumento da dor pericraniana a palpacao manual

2.3.2 Cefaleia tipo tensdo crénica ndo associada

a dor pericraniana

Critérios de diagnéstico:

A. A cefaleia preenche os critérios de 2.3 Cefaleia tipo tensdo
crénica

B. Sem aumento da dor pericraniana

2.4 Cefaleia tipo tensao provavel
Descricao:

Cefaleia semelhante a cefaleia tipo tensdo que nio tem uma
das caracteristicas requeridas para o preenchimento de todos
os critérios de um dos tipos ou subtipos da cefaleia tipo tensao,
como antes codificada, e nao preenche os critérios de outro tipo
de cefaleia

Comentdrio: Doentes que relinam um destes conjuntos
de critérios podem ter também os critérios de |.5.1 Enxaqueca
provdvel sem aura. Em tais casos, aplicam-se as regras gerais
hierarquicas, pondo |. Enxaqueca e os seus tipos ou subtipos antes
de 2. Cefaleia tipo-tensdo e os seus tipos ou subtipos.

2.4.1 Cefaleia tipo tensdo episédica pouco

frequente provavel

Critérios de diagnéstico:

A.Um ou mais episédios de cefaleias preenchendo todos os
critérios, exceto um, de A- D de 2.l Cefaleia tipo tensdo
episédica pouco frequente

B. Nao preenchendo os critérios da ICHD-3 para qualquer outro
tipo de cefaleia

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

2.4.2 Cefaleia tipo tensdo episédica frequente

provavel

Critérios de diagnéstico:

A. Episédios de cefaleia preenchendo todos os critérios, de A - D,
de 2.2 Cefaleia tipo tensdo episddica frequente, menos um.

B. Nao preenchendo os critérios ICHD-3 para qualquer outro
tipo de cefaleia

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

2.4.3 Cefaleia tipo tensdo crénica provavel

Critérios de diagnéstico:

A. A cefaleia preenche todos os critérios, exceto um, de A-D de 2.3
Cefaleia do tipo tensdo episédica crénica, menos um.

B. Nao preenchendo os critérios ICHD-3 para qualquer outro tipo de
cefaleia

C. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
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3. Cefaleias trigeminoautonémicas
(TAC's/CTA's)
3.1 Cefaleia em salvas
3.1.1 Cefaleia em salvas episédica
3.1.2 Cefaleia em salvas crénica
3.2 Hemicrénia paroxistica
3.2.1 Hemicrania paroxistica episédica
3.2.2 Hemicrania paroxistica crénica
3.3 Cefaleia de curta duracao, unilateral, nevralgiforme
3.3.1 Cefaleia de curta duracao, unilateral, nevralgiforme com
hiperemia conjuntival e lacrimejo (SUNCT)
3.3.1.1 SUNCT episédica
3.3.1.2 SUNCT crénica
3.3.2 Cefaleia de curta duracéo, unilateral, nevralgiforme com
sintomas autonémicos cranianos (SUNA)
3.3.2.1 SUNA episédica
3.3.2.2 SUNA crénica
3.4 Hemicrania continua
3.4.1 Hemicrania continua, subtipo com remissao
3.4.2 Hemicrania continua, subtipo sem remissao
3.5 Cefaleia trigémino-autonémica provavel
3.5.1 Cefaleia em salvas, provavel
3.5.2 Hemicrania paroxistica, provavel
3.5.3 Cefaleia de curta duragao, unilateral, nevralgiforme, provavel
3.5.4 Hemicrania continua provavel

Comentario geral

Cefaleia primdria, secunddria ou ambas? Aplicam-se trés regras
a cefaleia com as caracteristicas de uma cefaleia trigémino-
autonémica (CTA) de acordo com as circunstancias:

I. Quando uma nova cefaleia com as caracteristicas de uma
cefaleia trigémino-autonémica (CTA) ocorre, pela primeira
vez, em estreita relagado temporal com outra perturbagao,
causa reconhecida de cefaleia, ou preenche outros critérios
que apontam essa perturbagdo como causa, a nova cefaleia
é classificada como uma cefaleia secundaria atribuida a
perturbacgdo causadora.

2. Quando uma cefaleia trigémino-autonémica (CTA)
preexistente se torna crénica em estreita relacdo temporal
com tal perturbacdo causadora, deve aplicar-se tanto
o diagnéstico inicial de CTA, bem como o diagnéstico
secundario.

3. Quando uma CTA preexistente piora significativamente
(a frequéncia e/ou a severidade aumentam duas ou mais
vezes) em estreita relacdo temporal com uma perturbacao
causadora, deve ser aplicado o diagnéstico inicial da CTA e
o da cefaleia secundaria, desde que haja clara evidéncia de
que essa perturbagao pode causar cefaleia.

Introducédo

As cefaleias trigeminoautonémicas (CTAs) partilham as
caracteristicas clinicas de cefaleia unilateral e, usualmente, com
sinais autonémicos parassimpaticos cranianos exuberantes, que
sao também lateralizados e ipsilaterais a cefaleia. Os dados de
imagiologia funcional experimental e humana sugerem que estas
sindromes ativam um reflexo parassimpatico trigeminal humano
normal, sendo secundarios os sinais clinicos de disfungdo craniana
simpatica. A aura tipica de enxaqueca pode ser observada,
raramente, em associacao com as CTA’s.

3.1 Cefaleia em salvas

Termos previamente utilizados: Nevralgia ciliar; eritromelalgia
da cabeca, eritroprosopalgia de Bing, hemicrania angioparalitica,
hemicrania nevralgiforme crénica, cefaleia histaminica, cefaleia
de Horton, doenga de Harris-Horton, nevralgia enxaquecosa
(de Harris), nevralgia petrosa (de Gardner), nevralgia de Sluder,
nevralgia esfenopalatina, nevralgia vidiana.

Outra codificacdo:

A cefaleia em salvas sintomatica, secundaria a outra disfuncao,
é codificada como uma cefaleia secundaria atribuida a perturbacao
subjacente.

Descrigao:

Crises de dor severa, estritamente unilateral, orbitéria,
supraorbitaria, temporal ou qualquer combinacdo destes locais,
durando |5-180 minutos, ocorrendo desde uma vez em cada 2 dias
até 8 vezes por dia. A dor esta associada a hiperemia conjuntival
ipsilateral, lacrimejo, congestao nasal, rinorreia, sudorese da regido
frontal e da face, miose, ptose e/ou edema da palpebra, e/ou
inquietude ou agitacao.

Critérios de diagnéstico:
A. Pelo menos cinco crises preenchendo os critérios de Ba D
B. Dor severa ou muito severa, unilateral, supraorbitaria e/ou
temporal com duracao de |5-180 minutos (quando no tratada)'
C. Um dos dois ou ambos os seguintes:
|. Pelo menos um dos seguintes sintomas ou sinais ipsilaterais a
cefaleia:
a) hiperemia da conjuntiva e/ou lacrimejo
b) congestao nasal e/ou rinorreia
c) edema da palpebra
d) sudorese da face e da regiao frontal
e) miose e/ou ptose
2. sensacao de inquietude ou agitagao
D. As crises tém uma frequéncia de uma, em cada dia, a oito por
dia?

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

Notas:
|. Durante parte, mas inferior a metade, do tempo de duracao
de 3.1 Cefaleia em salvas, as crises podem ser menos severas
e/ou de duracao mais ou menos longa.
2. Durante parte, mas inferior a metade, do tempo de duracao
de 3.1 Cefaleia em salvas, as crises podem ser menos
frequentes.

Comentdrios: As crises ocorrem em séries, durando semanas
ou meses (os chamados periodos de salvas) separadas por periodos
de remissao que duram geralmente meses ou anos. Cerca de 10-
15% dos pacientes tém 3.1.2 Cefaleia em salvas crénica, sem esses
periodos de remissao. Numa grande série com bom seguimento,
um quarto dos doentes teve apenas um Unico periodo de salva.
Estes doentes cumprem os critérios de/e devem ser classificados
como 3.1 Cefaleia em salvas.

Durante um periodo de salva em 3.1.| Cefaleia em salvas
episédica e em qualquer momento em 3.1.2 Cefaleia em salvas
crénica, as crises ocorrem regularmente e podem ser provocadas
por alcool, histamina ou nitroglicerina.
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A dor de 3.1 Cefaleia em salvas é maxima na regiao orbitaria,
supraorbitaria, temporal ou em qualquer combinacado destas areas,
mas pode estender-se a outras regides. Durante as crises mais
fortes, a intensidade da dor é excruciante. Geralmente, os doentes
sdo incapazes de se deitar e, caracteristicamente, andam de um
lado para o outro. Geralmente, a dor recorre no mesmo lado da
cabega, num periodo de salva individual.

A idade de inicio compreende os 20-40 anos. Por razodes
desconhecidas, os homens so atingidos trés vezes mais que as mulheres.

As crises agudas envolvem a ativacao da regiao da substancia
cinzenta hipotalamica posterior. A 3.1 Cefaleia em salvas pode ser
autossémica dominante em cerca de 5% dos casos.

Tém sido descritos alguns casos de doentes com 3.1 Cefaleia
em salvas e |3.1 Nevralgia do trigémio (condicdo por vezes referida
como sindrome salva-tic). Estes doentes devem receber os dois
diagndsticos. A importancia desta observacao prende-se com
o facto de as duas condicdes terem que ser tratadas para que o
paciente fique livre de cefaleias.

3.1.1 Cefaleia em salvas episédica
Descricao:

As crises de cefaleia em salvas ocorrem em periodos que
duram de sete dias a um ano, separados, por periodos livres de
dor de, pelo menos, 3 meses.

Critérios de diagnéstico:

A. Crises que cumpram os critérios de 3.| Cefaleia em salvas e
que ocorram em periodos (periodos de salva)

B. Pelo menos dois periodos de salva com duracao de sete
dias a um ano (quando nao tratados) e separados por periodos de
remissao livres de dor = 3 meses.

Comentdrio: Normalmente, os periodos de salva duram duas
semanas a trés meses.

3.1.2 Cefaleia em salvas crénica
Descricao:

As crises de cefaleia em salvas ocorrem, durante mais de um
ano sem remissdao, ou com remissao por periodos de duragao
inferior a trés meses.

Critérios de diagnéstico:

A. Crises que preencham os critérios de 3.1 Cefaleia em salvas e o
critério B seguinte

B. Que ocorram sem um periodo de remissdo, ou com remissoes
com duracao inferior a trés meses, durante pelo menos um ano.

Comentdrio: A 3.1.2 Cefaleia em salvas crénica pode surgir
de novo (referida previamente como cefaleia em salvas crénica
primaria), ou evoluir de 3.1.1 Cefaleia em salvas episédica
(previamente cefaleia em salva crénica secundaria). Em alguns
doentes ocorre a mudanca de 3.1.2 Cefaleia em salvas crénica para
3.1.1 Cefaleia em salvas episédica.

3.2 Hemicrania paroxistica
Descricao:

Crises de dor aguda, estritamente unilateral, orbitaria,
supraorbitaria, temporal ou qualquer outra combinacao destas
areas, com duracao de 2-30 minutos, que ocorrem varias ou

muitas vezes por dia. As crises estao associadas a hiperemia
conjuntival ipsilateral, lacrimejo, congestdo nasal, rinorreia,
sudorese facial e da regiao frontal, miose, ptose, e/ou edema da
palpebra. Respondem de forma absoluta a indometacina.

Critérios de diagnéstico:
A. Pelo menos 20 crises que cumpram os critérios de Ba E
B. Dor severa, unilateral orbitaria, supraorbitaria e/ou temporal
com duracao de 2 a 30 minutos
C. Um dos dois ou ambos os seguintes:
|. Pelo menos, um dos seguintes sintomas ou sinais ipsilaterais
ador:
a) hiperemia conjuntival e/ou lacrimejo
b) congestao nasal e/ou rinorreia
c) edema da palpebra
d) sudorese facial e da fronte
e) miose e/ou ptose
2. sensacao de inquietude ou agitagao
D. As crises tém uma frequéncia superior a 5 por dia'
E. As crises previnem-se de forma absoluta por doses terapéuticas
de indometacina®
F. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Notas:

|. Durante parte ou menos de metade do periodo ativo de 3.2
Hemicrania paroxistica, as crises podem ser menos frequentes.

2. Num adulto, a indometacina oral deve ser usada inicialmente
numa dose de pelo menos 150 mg diarios e aumentada,
se necessario, até aos 225 mg diarios. A dose injetavel é
de 100-200 mg. Sao frequentemente utilizadas doses de
manutengao mais pequenas.

Comentdrio: Em contraste com a cefaleia em salvas, nao ha
predominancia masculina. O inicio destas cefaleias é geralmente na
idade adulta, embora tenham sido reportados casos infantis.

3.2.1 Hemicrania paroxistica episédica
Descricao:

Crises de hemicrania paroxistica, que ocorre em periodos que
duram desde 7 dias a | ano, separadas por periodos sem dor de,
pelo menos, trés meses.

Critérios de diagnéstico:

A. Crises que preencham os critérios de 3.2 Hemicrania paroxistica
e que ocorram por salvas

B. Pelo menos 2 salvas com duragao de 7 dias a | ano (quando nao
tratados) e separados por periodos de remissao sem dor = 3 meses.

3.2.2 Hemicrania paroxistica créonica (HPC)
Descrigao:

Crises de hemicrania paroxistica que ocorrem durante mais
de | ano sem remissao, ou com periodos de remissao que duram
menos de trés meses.

Critérios de diagnéstico:

A. Crises que preencham os critérios de 3.2 Hemicrdnia paroxistica
e o critério B abaixo.

B. Ocorréncia sem um periodo de remissdao ou com remissdes
com duracdo < 3 meses, durante pelo menos | ano.
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Comentdrio: Doentes que preencham tanto os critérios de
3.2.2 Hemicrdnia paroxistica crénica, como os de |3.1 Nevralgia
do trigémio (por vezes referida como sindrome HPC-tic) devem
receber os dois diagnésticos. O seu reconhecimento é importante,
pois ambas as perturbagées requerem tratamento. O significado
patofisiolégico desta associagio ainda nao esta esclarecido.

3.3 Cefaleia de curta duracao, unilateral,
nevralgiforme
Descricao:

Crises de cefaleia moderada ou grave, estritamente unilateral,
que dura segundos a minutos, ocorrendo pelo menos uma vez por
dia e geralmente associada a lacrimejo proeminente e vermelhidao
do olho ipsilateral.

Critérios de diagnéstico:

A. Pelo menos 20 crises que cumpram os critérios B-D

B. Cefaleia moderada a grave, unilateral, com distribuigao orbitaria,
supraorbitaria, temporal e/ou outra trigeminal, durando
1-600 segundos, ocorrendo como “pontada” Unica, séries de
“pontadas” ou padrao de “dente de serra”.

C. Pelo menos um dos seguintes sintomas ou sinais autonémicos
cranianos, ipsilaterais a dor:

. hiperemia conjuntival e/ou lacrimejo

2. congestao nasal e/ou rinorreia

3. edema da palpebra

4. sudorese facial e da regiao frontal

5. miose e/ou ptose
D. As crises tém uma frequéncia de, pelo menos, uma por dia'
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:
|I. Durante parte, mas menos de metade do tempo em que a
perturbagio esta ativa de 3.3 Cefaleia de curta duracdo, unilateral,
nevralgiforme, as crises podem ser menos frequentes.

Comentdrios: As crises de maior duracdo sao caracterizadas
por muiltiplas “pontadas” ou por um padrao de “dente de serra”.

Sao reconhecidos dois subtipos de 3.3 Cefaleia de curta
duragéo, unilateral, nevralgiforme: 3.3.1 Cefaleia de curta duragdo,
unilateral, nevralgiforme, com hiperemia conjuntival e lacrimejo
(SUNCT) e 3.3.2 Cefaleia de curta duragdo, unilateral, nevralgiforme,
com sintomas autonémicos cranianos (SUNA)., 3.3.1 SUNCT podera
ser uma subforma de 3.3.2 SUNA, embora esta afirmacao exiga
mais estudos. Entretanto, sdo classificadas como subtipos distintos,
descritos abaixo.

3.3.1 SUNCT e 332 SUNA podem geralmente ser
desencadeaveis sem existéncia de um periodo refratario. Tal
contrasta com |3.1 Nevralgia do trigémio, que normalmente tem
um periodo refratario apés cada crise.

3.3.1 Cefaleia de curta duracao, unilateral,
nevralgiforme com hiperemia conjuntival e
lacrimejo (SUNCT)
Critérios de diagnéstico:
A. Crises que cumpram os critérios de 3.3 Cefaleia de curta

duragdo, unilateral, nevralgiforme, e critério B abaixo
B. Ambas as seguintes, ipsilateral a dor:

|. hiperemia conjuntival
2. lacrimejo.

Comentdrios: A literatura sugere que o mais comum
mimetizador de 3.3.1 SUNCT é uma lesao na fossa posterior.

Ha a descricao de doentes em que 3.3.1 SUNCT e |1 3.1 Nevralgia
do trigémio se sobrepéem. A diferenciacao clinica é complexa.
Esses doentes devem receber os dois diagnésticos.

Tém sido reportados doentes com 3.3.1 SUNCT e 3.1 Cefaleia
em salvas; a significancia patofisioldgica desta sobreposicao ainda
esta por esclarecer.

3.3.1.1 SUNCT episédica
Descricao:

Crises de SUNCT ocorrendo em periodos durando desde 7
dias a | ano, separadas por periodos sem dor de 3 meses ou mais.

Critérios de diagnéstico:

A. Crises que preencham os critérios de 3.3.1 Cefaleia de curta
duragdo, unilateral, nevralgiforme com hiperemia conjuntival e
lacrimejo e ocorrendo em salvas

B. Pelo menos dois episédios, com duragdo de 7 dias a | ano,

separados por periodos de remissao sem dor = 3 meses.

3.3.1.2 SUNCT crénica
Descricao:

Crises de SUNCT que ocorram mais de um ano sem remissao
ou com periodos de remissao que durem menos de 3 meses.

Critérios de diagnéstico:

A. Crises que preencham os critérios de 3.3. Cefaleia de curta
duracéo, unilateral, nevralgiforme, com hiperemia conjuntival e
lacrimejo e o critério B abaixo.

B. Ocorrem sem um periodo de remissao ou com remissoes

durando < 3 meses, durante pelo menos | ano.

3.3.2 Cefaleia de curta duracdo, unilateral,
nevralgiforme, com sintomas autonémicos
cranianos (SUNA)
Critérios de diagnéstico:
A. Crises que preencham os critérios de 3.3 Cefaleia de curta

duracdo, unilateral, nevralgiforme e o critério B abaixo.
B. Nao mais do que um dos seguintes, ipsilateral a dor:

| hiperemia conjuntival

2. lacrimejo.

3.3.2.1 SUNA episédica
Descricao:

Crises de SUNA que ocorrem em periodos durando de 7 dias
a | ano, separadas por periodos livres de dor com duracao de pelo

menos 3 meses.

Critérios de diagnéstico:

A. Crises que preencham os critérios de 3.3.2 Cefaleia de curta
duracdo, unilateral, nevralgiforme, com sintomas autonémicos
cranianos e que ocorram em episédios.

B. Pelo menos dois episédios com duragao de 7 dias a | ano,
separados por periodos de remissao livres de dor de duragio

> 3 meses.
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3.3.2.2 SUNA crénica
Descricao:

Crises de SUNA que ocorrem durante mais de | ano sem
remissao ou com periodos de remissdo de menos de 3 meses de
duracdo.

Critérios de diagnéstico:

A. Crises que preencham os critérios de 3.3.2 Cefaleia de curta
duragdo, unilateral, nevralgiforme, com sintomas autonémicos
cranianos e o critério B abaixo.

B. Ocorrem sem periodo de remissdo ou com remissdes com
duracdo < 3 meses, durante pelo menos | ano.

3.4 Hemicrania continua
Descricao:

Cefaleia persistente, estritamente unilateral, associada a
hiperemia conjuntival ipsilateral, lacrimejo, congestao nasal,
rinorreia, sudorese facial e da regidao frontal, miose, ptose, e /
ou edema da palpebra e/ou inquietude ou agitacao. A cefaleia é
absolutamente sensivel a indometacina.

Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia unilateral que preencha os critérios B-D
B. Presente por > 3 meses, com exacerbagoes de intensidade
moderada ou mais elevada
C. Um ou ambos dos seguintes:
|. Pelo menos um dos seguintes sintomas ou sinais ipsilaterais a
dor de cabeca:
a) hiperemia conjuntival e/ou lacrimejo
b) congestao nasal e/ou rinorreia
c) edema da palpebra
d) sudorese facial e da regiao frontal
g) miose e/ou ptose
2. sensacao de inquietude ou agitagdo ou agravamento da dor
pelo movimento
D. Responde de forma absoluta a doses terapéuticas de
indometacina'
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

Nota:
I. Num adulto, a indometacina oral deve ser usada inicialmente
numa dose de pelo menos |50 mg diarios e aumentada,
se necessario, até aos 225 mg diarios. A dose injetavel é
de 100-200 mg. Sao frequentemente utilizadas doses de
manutengio mais pequenas.

Comentdrios: Em 3.4 Hemicrania continua, sio muitas vezes
observados sintomas de enxaqueca como a fotofobia e fonofobia.

A 3.4 Hemicrénia continua foi incluida em 3. Cefaleias
trigeminoautonémicas na ICHD-3, com base no facto da dor
ser tipicamente unilateral, tal como os sintomas autonémicos
cranianos, quando presentes (em ICHD-II anteriormente estava
incluida em 4. Outras cefaleias primdrias). Estudos de imagiologia
cerebral mostram sobreposicdes importantes entre todas estas
perturbagoes, aqui incluidas, sendo de salientar a ativacao da regiao
da substancia cinzenta hipotalamica posterior. Adicionalmente,
a resposta absoluta a indometacina da 3.4 Hemicrdnia continua é
partilhada com a 3.2 Hemicrdnia paroxistica.

3.4.1 Hemicrania continua, subtipo com remissao
Descricao:

Hemicrania continua caracterizada por dor que nao é continua,
mas é interrompida por periodos de remissao de, pelo menos, 24
horas de duracio.

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia que preencha os critérios de 3.4 Hemicrania continua e
o critério B abaixo.

B. A cefaleia ndo é diaria ou continua, mas interrompida (sem
tratamento) por periodos de remissao de = 24 horas.

Comentdrio: A 3.4.1 Hemicrdnia continua, subtipo com
remissao pode surgir de novo ou a partir de 3.4.2 Hemicrdnia
continua, subtipo sem remissao.

3.4.2 Hemicrania continua, subtipo sem remissao
Descricao:

Hemicrania continua caracterizada por dor continua, por um
periodo de pelo menos | ano, sem periodos de remissao de pelo
menos 24 horas.

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia que preencha os critérios de 3.4 Hemicrdnia continua e
o critério B abaixo.

B. A cefaleia é diaria e continua, durante pelo menos | ano, sem

periodos de remissao = 24 horas.

Comentdrio: A 3.4.2 Hemicrania continua, subtipo sem remissdo
pode surgir de novo ou evoluir de 3.4.1 Hemicrdnia continua, subtipo
com remissdo. A maioria dos pacientes tem o subtipo sem remissao

desde o inicio.

3.5 Cefaleia trigémino-autonémica provavel
Descricao:

Crises de cefaleia que se acredita ser um tipo ou subtipo de
3. Cefaleias trigeminoautonémicas, mas que nao apresentam uma
das caracteristicas requeridas para cumprir todos os critérios
de qualquer um dos tipos e subtipos classificados acima e nao
preenchem todos os critérios de outro tipo de cefaleia.

Critérios de diagnéstico:

A. Crises de cefaleia que preencham todos, exceto um dos
critérios de A a D de 3.1 Cefaleias em salvas, critérios de A a E
de 3.2 Hemicrénia paroxistica, critérios de A a D de 3.3 Cefaleia
de curta duracdo, unilateral, nevralgiforme ou critérios de A a D
de 3.4 Hemicrénia continua

B. Nao preenchem os critérios da ICHD-3 de outro tipo de cefaleia

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

Comentdrio: Os pacientes podem ser classificados em
3.5.1 Cefaleia em salvas, provavel, 3.5.2 Hemicrénia paroxistica
provavel, 3.5.3 Cefaleia de curta duracédo, unilateral, nevralgiforme
provavel ou 3.5.4 Hemicrdnia continua provdvel. Tais doentes ou
nao apresentaram um ndmero suficiente de crises tipicas (ex. um
primeiro episédio de cefaleia em salvas), ou tendo-os apresentado,

nao preenchem um dos outros critérios.
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4. Outras cefaleias primarias
4.1. Cefaleia primaria da tosse
4.1.1. Cefaleia primaria da tosse, provavel
4.2. Cefaleia primaria do exercicio
4.2.1. Cefaleia primaria do exercicio, provavel
4.3. Cefaleia primaria associada a atividade sexual
4.3.1 Cefaleia primaria associada a atividade sexual, provavel
4.4. Cefaleia explosiva primaria
4.5. Cefaleia por estimulos frios
4.5.1. Cefaleia atribuida a aplicacao externa de estimulos frios
4.5.2. Cefaleia atribuida a ingestdao ou inalacao de estimulos
frios
4.5.3. Cefaleia por estimulos frios, provavel
4.5.3.1. Cefaleia provavelmente atribuida a aplicacao
externa de estimulos frios
4.5.3.2. Cefaleia provavelmente atribuida a ingestao ou
inalacao de estimulos frios
4.6. Cefaleia por pressao externa
4.6.1. Cefaleia por compressao externa
4.6.2. Cefaleia por tragdo externa
4.6.3. Cefaleia por pressao externa, provavel
4.7. Cefaleia primaria em guinada
4.7.1 Cefaleia primaria em guinada, provavel
4.8. Cefaleia numular
4.8.1 Cefaleia numular provavel
4.9 Cefaleia hipnica
4.9.1 Cefaleia hipnica provavel
4.10 Cefaleia diaria persistente desde o inicio (NDPH/CDPDI)
4.10.1 Cefaleia diaria persistente desde o inicio, provavel

Comentario geral

Cefaleia primdria, secunddria ou ambas? Aplicam-se duas regras

as 4. Outras cefaleias primarias, de acordo com as circunstancias.

I. Quando uma nova cefaleia com as caracteristicas de
qualquer uma das cefaleias que sao aqui classificadas ocorre,
pela primeira vez, em estreita relacao temporal com outra
perturbacdo, que é uma reconhecida causa de cefaleias, ou
preenche outros critérios causais dessa perturbagao, a nova
cefaleia é codificada como cefaleia secundaria atribuida a
essa perturbacao causal.

2. Quando uma cefaleia preexistente, com as caracteristicas
das perturbagdes aqui classificadas, se torna crénica ou
piora de forma significativa (com um aumento de duas vezes
ou mais da sua frequéncia e/ou a intensidade) em estreita
relacdo temporal com uma perturbacdo causal, deve-lhe
ser atribuido tanto o diagnéstico inicial como o diagnéstico
de cefaleia secundaria, desde que haja clara evidéncia de
que aquela perturbagao pode causar cefaleias.

Introducao
Este capitulo inclui um grupo de cefaleias primarias,
clinicamente heterogénio. Elas sao agrupadas em quatro categorias
e codificadas de acordo com elas sequencialmente na ICHD-3.
|. Cefaleias associadas ao esforco fisico, incluindo 4.1. Cefaleia
primdria da tosse, 4.2. Cefaleia primdria do exercicio, 4.3.
Cefaleia primdria associada a atividade sexual e 4.4. Cefaleia
explosiva primdria.
2. Cefaleias atribuidas diretamente a um estimulo fisico
(consideradas cefaleias primarias por serem desencadeadas

por estimulos (nao lesivos) fisiolégicos, incluindo 4.5.
Cefaleia por estimulos frios e 4.6. Cefaleia por pressdo externa.
3. Cefaleias epicranianas (i.e., dor cefalica no escalpe),
incluindo 4.7. Cefaleia primdria em guinada e 4.8. Cefaleia
numular (assim como A4.1 | Epicrania fugaz no Apéndice).
4. Um grupo misceldncia de outras cefaleias primarias,
incluindo 4.9 Cefaleia hipnica e 4.10 Cefaleia didria
persistente desde o inicio.

A patogenia destas entidades ainda nao é bem compreendida e
a sua terapéutica é apenas sugerida na base de relatos isolados ou
ensaios clinicos nao controlados.

Algumas cefaleias com caracteristicas semelhantes a varias
destas entidades, podem ser sintomaticas de outras doencas (p.
ex: cefaleias secundarias); quando ocorrem, pela primeira vez,
necessitam de uma avaliacdo cuidadosa com exames de imagem e/
ou outros testes apropriados.

Algumas destas cefaleias podem ter um inicio agudo, como, por
exemplo, a 4.2 Cefaleia primdria do exercicio, 4.3 Cefaleia primdria
associada a atividade sexual e 4.4 Cefaleia explosiva primdria,
sendo os doentes por vezes avaliados em servicos de urgéncia.
Nestes casos, € obrigatdrio realizar uma investigacao apropriada e
completa (em particular com neuroimagem).

4.1 Cefaleia primaria da tosse
Termos previamente utilizados: Cefaleia benigna da tosse;
cefaleia por manobras de Valsalva.

Descricao:

Cefaleia desencadeada pela tosse ou outras manobras de
Valsalva (esfor¢o), mas nao pelo exercicio fisico prolongado, na
auséncia de qualquer lesao intracraniana.

Critérios de diagnéstico:

A. Pelo menos dois episédios de dor de cabeca preenchem os
critérios de Ba D

B. E desencadeada pela tosse e ocorre apenas associada a tosse,
esforco de defecacdo e/ou a outras manobras de Valsalva

C. Inicio subito

O

. Dura entre | segundo a 2 horas
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

Notas:

|. A cefaleia inicia-se momentos apds a tosse ou outros estimulos.

2. A cefaleia atinge intensidade maxima quase imediatamente
e de seguida abranda durante alguns segundos a minutos,
(embora alguns doentes descrevam uma cefaleia ligeira a
moderada durante duas horas).

3. A sindrome da cefaleia da tosse é sintomatica em cerca de
40% dos casos, a maioria dos quais apresenta malformacao
de Arnold-Chiari tipo |. Dentro das outras causas relatadas,
encontram-se a hipotensao de LCR, patologia carotidea ou
vértebro-basilar, tumores da fossa média ou posterior do
cranio, quistos da linha média, impressao basilar, platibasia,
hematoma subdural, aneurismas cerebrais e a sindrome
da vasoconstricao cerebral reversivel. A investigacao por
neuroimagem tem um papel muito relevante no despiste de
lesdes ou anomalias intracranianas. Uma vez que os tumores
infratentoriais sao responsaveis por cerca de 50% das lesoes
ocupando espaco nas criangas, a cefaleia da tosse em idade
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pediatrica deve ser considerada sintomatica até prova em

contrario.

Comentdrios: 4.1 A cefaleia primdria da tosse é uma entidade
rara, responsavel por | % ou menos de todas as cefaleias observadas
em Consultas de Neurologia, conquanto tenha sido demonstrado
num estudo que um quinto dos doentes com tosse, observados em
consulta de pneumologia, sofria de cefaleias da tosse.

A 4.1. A cefaleia primdria da tosse é geralmente, bilateral e
de localizacdo posterior e afeta predominantemente doentes
com idade superior a 40 anos. Existe uma correlagao significativa
entre a frequéncia da tosse e a gravidade da dor de cabeca. Tém
sido descritos sintomas associados, como a vertigem, nauseas
e perturbacdes do sono, até dois tercos dos doentes com 4.1
Cefaleia primdria da tosse.

Embora a indometacina (50-200mg/dia) seja habitualmente
eficaz no tratamento da 4. 1. cefaleia primdria da tosse, alguns casos
sintomaticos podem também responder a esta medicacao.

4.1.1 Cefaleia primaria da tosse, provavel
Critérios de diagnéstico:
A. Um dos seguintes:
I.Um Unico episédio de dor de cabeca preenchendo os
critériosde Ba D
2. Pelo menos dois episddios de cefaleias preenchem o critério
B e apenas um dos critérios C ou D.
B. E desencadeada pela tosse e ocorre apenas associada a esta e/
ou a outras manobra de Valsalva
C. Inicio stbito
D. Dura entre | segundo a 2 horas
E. Nao preenche os critérios ICHD-3 para outra cefaleia
F. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

4.2 Cefaleia primaria do exercicio
Termos previamente utilizados: Cefaleia primaria de esforco,
Cefaleia benigna de exercicio.

Codificados noutra secgdo:
A enxaqueca induzida pelo exercicio ¢ classificada sob o cédigo
|. Enxaqueca, de acordo com o seu subtipo.

Descricao:
Cefaleia precipitada por qualquer forma de exercicio na

auséncia de doenca intracraniana.

Critérios de diagnéstico:

A. Pelo menos dois episédios de cefaleia preenchem os critérios
BeC

B. Desencadeada por/ e ocorrendo apenas durante ou apds o
exercicio fisico intenso

C. Duracao <48 horas

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

Nota:
I Existem casos sintomaticos. E obrigatdrio excluir hemorragia
subaracnoideia, disse¢ao arterial e a sindrome do vasospasmo
cerebral reversivel, aquando do aparecimento de cefaleias

de novo com estas caracteristicas.

Comentdrios: A 4.2 Cefaleia primdria do exercicio ocorre
predominantemente em climas quentes ou em grandes altitudes.
Reconhecem-se alguns subtipos desta cefaleia, tal como a “cefaleia
dos halterofilistas”, mas nao sao classificadas individualmente.
Ao contrario da 4.1 Cefaleia primdria da tosse que pode ser
desencadeada por uma sequéncia de esforcos breves (i.e.,
manobras de Valsalva), a 4.2 Cefaleia primdria do exercicio é em
regra desencadeada pelo exercicio fisico mantido e intenso.

De acordo com o estudo Viga, esta cefaleia é pulsatil na maioria
das pessoas que sofrem de cefaleias pelo exercicio (embora menos
nos adolescentes, metade dos quais refere que a cefaleia dura
menos de 5 minutos).

Ha relatos de casos em que a ingestio de tartarato de
ergotamina teve um efeito preventivo sobre esta cefaleia. A
indometacina ¢ eficaz na maioria dos casos.

Os mecanismos fisiopatologicos subjacentes a 4.2 Cefaleia
primdria do exercicio sao desconhecidos. A maioria dos
investigadores considera que se trata de uma cefaleia de origem
vascular, sendo a dor desencadeada pela distensao arterial ou
venosa, secundarias ao exercicio fisico. O achado recente de que
os doentes com 4.2 Cefaleia primdria do exercicio t&m uma maior
prevaléncia de incompeténcia valvular na veia jugular interna (70%
comparados com 20% dos controles), sugere que a congestao
venosa intracraniana, causada pelo fluxo venoso jugular retrégrado,
pode desempenhar um papel na sua fisiopatologia.

4.2.1 Cefaleia primaria do exercicio, provavel

Critérios de diagnéstico:

A. Um dos seguintes:
I. Um Unico episédio de cefaleias preenche os critérios B e C
2. Pelo menos dois episddios de cefaleias preenchem o critério

B masnaoo C

B. Desencadeada por/ e ocorrendo apenas durante ou apés o
exercicio fisico intenso

C. Duracao <48 horas

D. Nao preenchendo os critérios da ICHD-3 para outro tipo de
cefaleias

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

4.3 Cefaleia primaria associada a atividade
sexual

Termos previamente utilizados: Cefaleia benigna da atividade
sexual; cefaleia vascular benigna da atividade sexual; cefalalgia do
coito; cefaleia do coito; cefalalgia orgasmica; cefaleia orgasmica;

cefaleia sexual.

Codificados noutra seccdo:

A cefaleia postural que se instala apés o coito deve ser codificada
em 7.2.3 Cefaleia atribuida a hipotensdo intracraniana espontdnea,
pois resulta mais provavelmente de uma fistula de LCR.

Descricao:

Cefaleia desencadeada por atividade sexual, iniciando-se
geralmente como uma dor surda bilateral, enquanto a excitacao
sexual aumenta, tornando-se subitamente intensa no orgasmo, na

auséncia de qualquer lesdo intracraniana.
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Critérios de diagnéstico:

A. Pelo menos duas crises de dor na cabeca e/ou pescoco
preenchem os critérios de Ba D

B. Desencadeada por/ e ocorrendo apenas durante a atividade
sexual

C. Um dos dois ou ambos os seguintes critérios
|. Aumento da intensidade com o aumento da excitagao sexual
2. Intensidade abrupta explosiva imediatamente antes ou no

orgasmo

D. Duracao entre | minuto e 24 horas com grande intensidade e/
ou o maximo de 72 horas com intensidade ligeira.

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

Notas:

I. A 4.3 Cefaleia primdria associada a atividade sexual nao se
associa a perturbacao da consciéncia, vémitos, sintomas
visuais, somatossensoriais ou motores, enquanto a cefaleia
sintomatica associada a atividade sexual pode ter. Na
primeira ocorréncia da cefaleia associada a atividade sexual
é obrigatério excluir condigbes, tais como a hemorragia
subaracnoideia, a dissecao arterial e a sindrome do
vasospasmo cerebral reversivel (RCVS).

2. Mdltiplas cefaleias explosivas durante a atividade sexual
devem ser atribuidas a 6.7.3 Cefaleias atribuidas a sindrome
do vasospasmo cerebral reversivel (RCVS) até prova em
contrario por estudos angiograficos (incluindo a angiografia
convencional, a ressonancia magnética e a angio TC)
ou estudos de Doppler transcraniano. E de notar que a
vasoconstricao pode nao ser observavel nos estadios iniciais
da sindrome do vasospasmo reversivel; por conseguinte,

podem ser necessarios estudos de seguimento.

Comentdrios: As classificacdes prévias, ICHD-I e a ICHD-
I, incluiam dois subtipos (a cefaleia pre orgdsmica e a cefaleia
orgdsmica), contudo os estudos clinicos realizados desde entdo nao
permitiram a sua distingdo; por conseguinte, a 4.3 Cefaleia primdria
associada a atividade sexual é agora entendida como uma Unica
entidade com uma apresentagao variavel.

Estudos recentes mostraram que até cerca de 40% de todos
os casos evoluem para uma cronicidade superior a um ano.

Alguns doentes sofrem apenas uma crise de 4.3 Cefaleia
primdria associada a atividade sexual ao longo de toda a vida;
deverao ser diagnosticados como 4.3 Cefaleia primdria associada a
atividade sexual, provavel. Em investigacoes futuras sobre este tipo
de dor recomenda-se que sejam incluidos apenas os doentes com
duas ou mais crises.

Estudos epidemiolégicos mostraram ainda que a 4.3 Cefaleia
primdria associada a atividade sexual pode ocorrer em qualquer
idade da vida sexual ativa, é mais prevalente nos homens do
que nas mulheres (com racios que variam entre 1.2:1 e 3:1),
ocorre independentemente do tipo de atividade sexual, ndo se
acompanha de sintomas autonémicos ou vegetativos na maioria
dos casos, é bilateral em 2/3 e unilateral em 1/3 dos casos e é difusa
ou localizada na regiao occipital em 80% dos casos. A frequéncia
das crises da 4.3 Cefaleia primdria associada a atividade sexual deve
ser sempre relacionada com a frequéncia da atividade sexual.

4.3.1 Cefaleia primaria associada a atividade
sexual, provavel
Critérios de diagnéstico:
A. Um dos seguintes:
I. Um Unico episédio de cefaleias preenchendo os critérios de
BaD
2. Pelo menos dois episédios de cefaleias preenchendo o
critério B e um, mas nao ambos, os critérios C e D
B. Desencadeada por/ e ocorrendo apenas durante a atividade
sexual
C. Um ou ambos os seguintes critérios
|. Aumento da intensidade com o aumento da excitagio sexual
2. Intensidade abrupta explosiva imediatamente antes ou no
orgasmo
D. Duracéo entre | minuto e 24 horas com grande intensidade e/
ou o maximo de 72 horas com intensidade ligeira.
E. Nao preenchendo os critérios ICHD-3 para outro tipo de
cefaleias
F. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

4.4 Cefaleia explosiva primaria
Termos previamente utilizados: Cefaleia explosiva benigna

Codificada noutra seccdo:

4.1 Cefaleia primdria da tosse, 4.2 Cefaleia primdria do exercicio
e a 4.3 Cefaleia primdria associada a atividade sexual podem
apresentar-se todas como uma cefaleia explosiva. Quando essas
cefaleias se atribuem apenas a um desses desencadeantes devem

ser codificadas de acordo com um desses tipos de cefaleias.

Descricao:

Cefaleia de grande intensidade de inicio abrupto que simula
a da rotura de um aneurisma cerebral, na auséncia de qualquer
patologia intracraniana.

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia grave preenchendo os critérios B e C

B. Inicio subito atingindo a intensidade maxima em <1 minuto
C. Duracao = 5 minutos

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3"2.

Notas:

I. A cefaleia explosiva esta frequentemente associada
a  perturbagées vasculares intracranianas  graves,
particularmente hemorragia subaracnoideia e é obrigatéria
a sua exclusao, bem como a de outras condicoes, que
incluem a hemorragia intracerebral, trombose venosa
cerebral, malformagao vascular sem rotura (principalmente
aneurismas), dissecao arterial (intra e extracraniana),
a sindrome da vasoconstricao cerebral reversivel (e a
apoplexia hipofisaria. Outras causas organicas de cefaleia
explosiva primaria sao: a meningite, quisto coloide do
terceiro ventriculo, hipotensao intracraniana espontanea e
sinusite aguda (particularmente associada ao barotrauma).
O diagnéstico 4.4 de Cefaleia explosiva primdria deve ser um
diagnéstico de exclusao apds a demonstragao da exclusao
de todas as causas organicas. Isso implica exames de
imagem cerebral normais, incluindo os vasos cerebrais e/ou
um LCR normal.
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2. E de notar que a vasoconstricao pode nao ser observavel
nos estadios iniciais da sindrome de vasoconstrigao cerebral
reversivel (RCVS), por conseguinte nio se deve fazer o
diagnéstico de Cefaleia explosiva primdria provavel, nem
mesmo temporariamente.

Comentdrios: E escassa a evidéncia de que a cefaleia explosiva
exista como entidade primaria: a procura de uma causa subjacente
deve ser exaustiva e persistente.

4.5 Cefaleia por estimulo frios
Descricao:

Cefaleia desencadeada por um estimulo frio aplicado
externamente na cabeca ou ingerido ou inalado.

4.5.1 Cefaleia atribuida a aplicacdo externa de
um estimulo frio
Descricao:

Cefaleia generalizada que se segue a exposicdo da cabega
desprotegida a uma temperatura ambiental muito baixa.

Critérios de diagnéstico:

A. Pelo menos dois episddios agudos de cefaleia preenchendo os
critérios Be C

B. A cefaleia é desencadeada por/ e ocorrendo apenas durante a
aplicacao externa de um estimulo frio na cabeca

C. Desaparece num intervalo de 30 minutos apés a remocao do
estimulo frio

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

Comentdrio: Esta cefaleia resulta do arrefecimento externo da
cabeca, tal como ocorre durante a exposicao a um clima muito
frio, imersao na agua fria ou pela crioterapia. Alguns doentes
desenvolvem uma cefaleia breve e intensa, tipo guinada, na parte
média da regido frontal, mas a dor também pode ser unilateral e
temporal, frontal ou retro orbitaria.

4.5.2 Cefaleia atribuida a ingestao ou inalacao
de estimulos frios

Termos previamente utilizados: Cefaleia do gelado; cefaleia
do cérebro gelado

Descricao:

Dor de curta duracao, frontal ou temporal, que pode ser
intensa, induzida em individuos suscetiveis, pela passagem de
material frio (sélido, liquido ou gasoso) no palato e/ou parede

posterior da faringe.

Critérios de diagnéstico:

A. Pelo menos dois episddios de cefaleia aguda frontal ou temporal
preenchendo os critérios Be C

B. A cefaleia é desencadeada por/ e ocorre imediatamente apés
o contacto do palato e/ou da parede posterior da faringe com
um estimulo frio, pela ingestao de alimentos ou bebidas frias ou
ainalacdo de ar frio

C. A cefaleia desaparece em 10 minutos apds a remocao do
estimulo frio

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

Comentdrios: A 4.5.2 Cefaleia atribuida a ingestao ou inalagdo
de estimulos frios é frequente na populacao em geral especialmente
nas pessoas com |. Enxaqueca. A ingestao rapida de gelo esmagado
tem grande probabilidade de desencadear esta cefaleia, mas a
ingestao de gelado, mesmo lenta, também a pode provocar.

A cefaleia é frontal ou temporal e com frequéncia bilateral (mas
pode ser lateralizada ao lado habitual da enxaqueca naqueles que
tém cefaleias unilaterais num quadro de |. Enxaqueca).

4.5.3 Cefaleia pelo frio, provavel

Critérios de diagnéstico:

A. Um Unico episédio de cefaleia preenchendo os critérios B e C

B. A cefaleia é desencadeada por/ e ocorre apenas durante ou
imediatamente depois da aplicagdo externa de um estimulo frio
na cabeca ou ingestao ou inalagao de estimulos frios

C. Desaparece em |0 minutos apds a remocao do estimulo frio

D. Nao preenchendo os critérios ICHD-3 para outro tipo de
cefaleias

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

Comentdrio: Os subtipos codificaveis sdo a 4.5.3.1 Cefaleia
atribuida a aplicagio externa de estimulos frios na cabeca, provavel
e a 4.5.3.2 Cefaleia atribuida a ingestdo ou inalacao de estimulos

frios, provavel

4.6 Cefaleia por pressio externa
Descricao:

Cefaleia resultante da compressao ou tragao mantida sobre os
tecidos moles epicranianos.

Comentdrios: 4.6 Cefaleia por compressdo externa é uma
cefaleia primaria, porque a compressao e a tracao sdo demasiado
ligeiras para provocar lesio do couro cabeludo; ou seja, sao
estimulos fisiologicos.

4.6.1 Cefaleia por compressiao externa
Descricao:

Cefaleia resultante da compressao mantida dos tecidos moles
pericranianos, como por exemplo, uma faixa apertada a volta
da cabega, um chapéu ou capacete, ou 6culos de natacdo ou de
mergulho, sem lesar o couro cabeludo.

Critérios de diagnéstico:

A. Pelo menos dois episddios de cefaleia preenchendo os critérios
deBaD

B. A cefaleia é desencadeada por/ e ocorre dentro do periodo de
uma hora durante a compressao mantida da regiao frontal ou
do couro cabeludo.

C. A dor é maxima no local da compressao externa

D. Desaparece numa hora apés o alivio da compressao externa

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

4.6.2 Cefaleia por tracdo externa
Termos previamente utilizados: Cefaleia do rabo-de-cavalo

Descricao:
Cefaleia resultante da tracao mantida sobre os tecidos moles
pericranianos sem lesao do couro cabeludo.
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Critérios de diagnéstico:

A. Pelo menos dois episddios de cefaleia preenchendo os critérios
deBaD

B. A cefaleia é desencadeada por /e ocorre apenas durante a tracao
externa sustentada do couro cabeludo.

C. A dor é maxima no local da tracao

D. Desaparece numa hora apés o alivio da tragao

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

Comentdrio: A duragao da cefaleia varia com a intensidadde
e a duracao da tragdo externa. Embora a cefaleia seja maxima
no local da tragao, também pode estender-se a outras areas da
cabega.

4.6.3 Cefaleia por pressao externa, provavel
Critérios de diagnéstico:
A. Um dos seguintes:
|. um Unico episddio de cefaleia preenche os critérios de B a D
2. pelo menos dois episédios de cefaleia preenchem o critério
B e um dos critérios C ou D, mas nao ambos
B. A cefaleia é desencadeada por/ e ocorre apenas durante a
compressao ou tracdo da fronte e/ou do couro cabeludo.
C. A dor é maxima no local da compressao ou tracao
D. Desaparece numa hora apés o alivio da compressao ou tragao
E. Nao preenchendo os critérios ICHD-3 para outro tipo de
cefaleias
F. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrio: Podem codificar-se dois subtipos o 4.6.3.1
Cefaleia por compressdo externa, provavel e o 4.6.3.2 Cefaleia por
tracdo externa, provavel.

4.7. Cefaleia primaria em guinada

Termos previamente utilizados: Cefaleia do picador de
gelo; cefaleia em fisgada ou guinada; cefaleia em agulhada ocular;
oftalmodinia periddica; cefaleia aguda de curta duracéo.

Descrigao:

Dor de cabeca, tipo facada, breve e localizada, que ocorre
espontaneamente na auséncia de doenca orgénica das estruturas
subjacentes ou dos nervos cranianos.

Critérios de diagnéstico:

A. A cefaleia ocorre espontaneamente como uma guinada Unica
ou uma série de guinadas e preenche os critérios de B a D

B. Cada guinada dura alguns segundos no maximo'

C. A guinada recorre com uma frequéncia irregular entre uma a
varias por dia?

D.Nao existem sintomas autondémicos cranianos

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

Notas:

|. Estudos mostram que 80% das guinadas duram trés
segundos ou menos; em casos raros, as guinadas duram 10
a 120 segundos.

2. A frequéncia das crises é geralmente baixa, com uma ou
algumas por dia. Em casos raros, ocorrem de forma repetida
durante varios dias e existe um relato de status durante uma
semana.

Comentdrios: A validade destes critérios de diagndstico para
a 4.7. Cefaleia primdria em guinada foi confirmada em estudos no
terreno. Estes critérios permitem o diagnéstico da maioria das
cefaleias primarias caracterizadas por guinadas que nio eram
classificadas pela ICHD-II.

A4.7. Cefaleia primdria em guinada afeta a regiao extratrigeminal
em 70% dos casos. Pode deslocar-se de uma area para a outra,
tanto no mesmo lado, como no hemicranio oposto; tem uma
localizagdo fixa em apenas um terco dos doentes. Quando as
guinadas sao estritamente localizadas a uma area, deverao excluir-
se alteragoes estruturais nesse local ou na distribuicao do nervo
craniano afetado.

Alguns doentes tém sintomas acompanhantes, mas nao
sintomas autondémicos cranianos: Estes Gltimos permitem
diferenciar a 4.7. Cefaleia primdria em guinada de 3.3. Crises de
cefaleia unilateral nevralgiforme breve.

A 4.7. Cefaleia primdria, tipo guinada é mais frequente nas
pessoas com |.Enxaqueca, nas quais as guinadas sao sentidas no

local habitual da enxaqueca.

4.7.1 Cefaleia primaria em guinada, provavel
Critérios de diagnéstico:
A. A cefaleia ocorre espontaneamente como uma guinada Unica
ou uma série de guinadas
B. Apenas dois dos seguintes
|. cada guinada dura alguns segundos no maximo
2. a guinada recorre com uma frequéncia irregular entre uma a
varias por dia
3. nao existem sintomas autonémicos cranianos
C. Nao preenchendo os critérios ICHD-3 para outro tipo de
cefaleias
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

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

Descricao:

Dor de duragao extremamente variavel, mas com frequéncia
crénica, numa pequena area circunscrita do couro cabeludo, na
auséncia de qualquer les3o das estruturas subjacentes.

Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia continua ou intermitente preenchendo o critério B
B. A dor é sentida exclusivamente numa area do couro cabeludo,
com todas as caracteristicas seguintes:
|. Contornos bem definidos
2. Fixa no tamanho e na forma
3. Arredondada ou eliptica
4. De |-6 cm de diametro
C. Nio melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3'

Nota:
|. Deverao ser excluidas outras causas, particularmente
estruturais e lesdes dermatoldgicas pela historia, exame
fisico e investigacdes apropriadas.

Comentdrios: A area dolorosa pode localizar-se em qualquer
ponto do couro cabeludo, mas encontra-se, habitualmente, na
regido parietal. Raramente a 4.8 Cefaleia numular é bifocal ou
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multifocal e cada uma das areas sintomaticas apresenta todas
as caracteristicas da cefaleia numular. A intensidade da dor é
geralmente ligeira a moderada, mas ocasionalmente é grave.
Ao fundo de dor sobrepoem-se exacerbacoes espontidneas ou
provocadas. A duracgao é variavel: até 75% dos casos publicados
esta cefaleia é crénica (presente mais de 3 meses), mas existem
casos descritos com duragao de segundos, minutos, horas ou dias.

A drea afetada apresenta combinagbes variaveis de hipostesia,
disestesias, parestesias, alodinia e dor a palpagao.

4.8.1 Cefaleia numular provavel
Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia continua ou intermitente preenchendo o critério B
B. A dor sentida exclusivamente numa area do escalpe, com
apenas trés das seguintes caracteristicas:
|. Contornos bem definidos
2. Fixa no tamanho e na forma
3. Arredondada ou eliptica
4. De |-6 cm de diametro
C. Nao preenchendo os critérios ICHD-3 para outro tipo de
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.

Descricao:

Episédios de cefaleia que recorrem frequentemente e apenas
durante o sono, levando ao despertar, que duram até 4 horas, sem
sintomas acompanhantes caracteristicos e que nao se atribuem a
outra patologia.

Critérios de diagnéstico:

A. Episédios de cefaleia recorrente preenchendo os critérios de
BaE

B. S6 aparece durante o sono e acorda o doente

C. Ocorre = 10 dias por més durante> 3 meses

D. Dura = |5 minutos e até um maximo de 4 horas apés o acordar

E. Nao ha sintomas autonémicos cranianos nem agitacao

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

Notas:

|. Para uma intervencao eficaz é necessario fazer a distingao
entre esta cefaleia e um dos subtipos da 3. Nevralgias
Trigémino-Autonémicas, especialmente 3.1 Cefaleia em salvas.

2. Outras causas possiveis de cefaleia que ocorrem durante
o sono e levam ao despertar devem ser excluidas,
particularmente, a apneia do sono, a hipertensao noturna,
a hipoglicemia e a abuso medicamentoso; a patologia
intracraniana deve ser também excluida. Contudo, a
presenca de apneia do sono nao exclui necessariamente o
diagnéstico de 4.9 Cefaleia hipnica.

Comentdrios: Um estudo recente mostrou que estes critérios,
introduzidos na ICHD-3beta, sao mais sensiveis para a 4.9 Cefaleia
hipnica que os da ICHD-II.

A 4.9 Cefaleia hipnica em geral comega depois dos 50 anos,
mas pode ocorrer em pessoas mais jovens. A dor é geralmente

ligeira a moderada, mas pode ser intensa em cerca de um quinto
dos doentes. A dor é bilateral, em cerca de dois tercos dos casos.
As crises duram habitualmente entre |5 e 180 minutos, mas tém
sido descritos casos com maior duragdo. A maioria dos casos é
persistente, com cefaleias diarias ou quase diarias, mas pode ocorrer
uma subforma episédica (inferior a |5 dias por més). Embora
se pensasse que a 4.9 Cefaleia hipnica tinha as caracteristicas da
cefaleia tipo tensdo, estudos mais recentes mostraram que estes
doentes podem ter carateristicas tipo enxaqueca e alguns podem
ter nauseas durante as crises.

O inicio da 4.9 Cefaleia hipnica nao se relaciona com a fase do
sono. Um estudo recente de Ressonancia Magnética (RM) mostrou
uma redugao da substancia cinzenta no hipotdlamo nos doentes
com 4.9 Cefaleia hipnica.

Em vérios casos descritos, o litio, a cafeina, a melatonina e a
indometacina foram terapéuticas eficazes.

4.9.1 Cefaleia hipnica, provavel
Critérios de diagnéstico:
A. Episédios de cefaleia recorrente preenchendo os critérios B e C
B. S6 aparece durante o sono e acorda o doente
C. Apenas dois dos seguintes:
I. Ocorre = 10 dias por més durante> 3 meses
2. Dura entre |5 minutos e até um maximo de 4 horas apds o
acordar
3. Nao ha sintomas autonémicos cranianos nem agitacao
D. Nao preenchendo os critérios ICHD-3 para outro tipo de
cefaleias
E. Nao é melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

4.10 Cefaleia persistente diaria desde o inicio
Termos previamente utilizados: Cefaleia crénica de novo;
cefaleia crénica de inicio agudo.

Descricao:

Cefaleia persistente, que é diaria desde o seu inicio, o que
é claramente recordado. A dor nio tem aspetos considerados
caracteristicos e pode ser idéntica a enxaqueca ou a cefaleia tipo
tensao ou ter elementos de ambas

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia persistente preenchendo os critérios B e C

B. Tem um inicio distinto claramente recordado, em que a dor se
torna continua e sem remissao em 24 horas

C. Esta presente durante > 3 meses

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

Notas:
|. A4.10 Cefaleia persistente didria desde o inicio ¢ uma entidade
Unica na medida em que é uma cefaleia diaria desde o inicio,
que rapidamente se torna uma cefaleia sem remissao
e que ocorre tipicamente em individuos sem histéria
prévia de cefaleias. Invariavelmente, os doentes com esta
cefaleia recordam e sdo capazes de descrever bem o seu
inicio; caso contrario, deve ser feito outro diagndstico. De
qualquer modo, os doentes com histéria prévia de cefaleias
(I. Enxaqueca ou 2. Cefaleia tipo tensdo) nao sao excluidos
deste diagndstico, mas nao deverdo ter tido um aumento
da frequéncia das crises antes do seu inicio. Da mesma
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forma, os doentes com histéria prévia de cefaleias nao
deverao referir exacerbacées das mesmas seguidas de abuso
medicamentoso.

2. A 4.10 Cefaleia persistente didria desde o inicio pode ter
carateristicas ou da |. Enxaqueca ou da 2. Cefaleia tipo
tensdo. Embora os critérios 1.3 Enxaqueca crénica e /ou
2.3 Cefaleia tipo tensdo crénica possam ser preenchidos, o
diagnéstico por defeito é 4.10 Cefaleia persistente didria de
novo (CDPN) sempre que os critérios desta entidade sejam
preenchidos. Pelo contrario, quando ambos os critérios de
4.10 Cefaleia persistente didria desde o inicio (CPDIN) e de 3.4
Hemicrania continua sao preenchidos, entdo o diagnéstico
por defeito é o ultimo.

3. O uso de terapéutica abortiva pode exceder os limites
definidos para 8.2 Cefaleias por abuso medicamentoso. Nesse
caso, o diagnéstico de 4.10 Cefaleia persistente didria desde o
inicio s6 pode ser feito se o inicio da cefaleia diaria preceder
claramente o abuso medicamentoso. Quando tal acontece,
ambos os diagnésticos 4.10 Cefaleia persistente didria desde
o inicio e 8.2 Cefaleias por abuso medicamentoso, devem ser
feitos.

4. Em todos os casos, outras cefaleias secundarias como a
5.1 Cefaleia aguda atribuida a traumatismo craniano, a 7.1
Cefaleia atribuida ao aumento da presséo de LCR, a 7.2 Cefaleia
atribuida a baixa pressdo do LCR devem ser excluidas por
investigacao apropriada.

Comentdrios: A 4.10 Cefaleia persistente didria desde o inicio
pode assumir dois subtipos: um autolimitado, que tipicamente
desaparece sem tratamento dentro de alguns meses e outro

refratario, que é resistente a uma terapéutica agressiva. Esses
subtipos nao sao codificadas de forma separada.

4.10.1 Cefaleia persistente diaria desde o inicio,

provavel

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia persistente preenchendo os critérios B e C

B. Inicio distinto e claramente recordado, em que a dor se torna
continua e sem remissao em 24 horas

C. Esta presente ha < 3 meses

D. Nao preenchendo os critérios ICHD-3 para outro tipo de
cefaleias

E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.
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Parte 2

Cefaleias secundarias

5. Cefaleia atribuida a lesdo ou traumatismo cranioencefalico e/ou cervical

6. Cefaleia atribuida a doenca vascular craniana ou cervical

7. Cefaleia atribuida a patologia intracraniana nao vascular

8. Cefaleia atribuida a uma substancia ou sua privacao

9. Cefaleia atribuida a infecao

10. Cefaleia atribuida a uma perturbacdo da homeostasia

11. Cefaleia ou dor facial atribuida a uma patologia do cranio, pescoco, olhos, ouvidos,
nariz, seios perinasais, dentes, boca ou outra estrutura do cranio ou da face

12. Cefaleia atribuida a doenca psiquiatrica
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Introducao as cefaleias secundarias

Quando um doente tem uma cefaleia pela primeira vez ou um
novo tipo de cefaleia e a0 mesmo tempo desenvolve um tumor
cerebral é natural concluir que a cefaleia é secundaria ao tumor.
A tais doentes devera ser dado um unico diagndstico de cefaleias
7.4 Cefaleia atribuida a neoplasia intracraniana (ou um dos seus
subtipos) mesmo quando a cefaleia fenomenologicamente seja
enxaqueca, cefaleia tipo-tensdo ou cefaleia em salvas. Por outras
palavras, uma cefaleia de novo, ocorrendo com outra patologia
reconhecida como capaz de a causar é sempre diagnosticada como
secundaria.

Asituagao é diferente quando o doente tenha tido previamente
um tipo de cefaleia primaria que agrava em estreita relacdo
temporal com a ocorréncia de outra perturbacdo. Existem
trés possiveis explicagdes para este agravamento: uma que
é a coincidéncia; outra é o agravamento da cefaleia primaria
relacionado causalmente com a nova perturbagéo; outra que é o
aparecimento de uma nova cefaleia relacionada causalmente com a
nova perturbacdo. As regras para a sua atribuicao desenvolvidas na
ICHD-II permitiam, em tais circunstancias, um ou dois diagnésticos,
mas, baseadas na deciséo clinica. Essas regras foram modificadas na
ICHD-3 beta para sejam menos abertas a interpretagido e essas
modificagdes foram mantidas.

I. Quando uma nova cefaleia ocorre pela primeira vez em
estreita relacado temporal com outra patologia que é
conhecida como podendo causar cefaleias, ou preenche
outros critérios de causalidade para essa perturbacio, a
nova cefaleia é codificada como cefaleia secundaria atribuida
a patologia causal. Isto permanece verdade mesmo quando a
cefaleia tem as carateristicas de cefaleia primaria (enxaqueca,
cefaleia tipo-tensao, cefaleia em salvas ou uma das outras
cefaleias trigeminoautonémicas).

2. Quando uma cefaleia primaria preexistente se torna

crénica em estreita relagdo temporal com a tal patologia
causal, ambos os diagndsticos, primario e secundario,
deverao ser atribuidos.
Quando uma cefaleia primaria preexistente piora
significativamente (a frequéncia e/ou severidade aumentam
para o dobro ou mais) em estreita relacao temporal com
a tal patologia causal, ambos os diagnésticos, primario e
secundario, deverao ser atribuidos, desde que haja clara
evidéncia de que essa patologia possa causar cefaleias.

A ICHD-II uniformizou o formato dos critérios de diagnéstico

para as cefaleias secundarias, mas nao foi sem problemas. A revisao
foi adotada na ICHD-3 beta e é também mantida nesta.

Critérios de diagnéstico gerais para as cefaleias
secundarias:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticada outra patologia cientificamente documentada
como podendo causar cefaleias'.
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes®:
e
I. A cefaleia desenvolveu-se em relacao temporal com o inicio
da presumida patologia causal
2. Um ou dois dos seguintes:
a) a cefaleia piorou significativamente em paralelo com o
agravamento da presumida patologia causal

b) a cefaleia melhorou significativamente em paralelo com a
melhoria da presumida patologia causal
3. A cefaleia tem as carateristicas tipicas da patologia causal®
4. Existe outra evidéncia de causalidade*
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

Notas:

I. Como a cefaleia é extremamente prevalente, pode ocorrer
simultaneamente com outra patologia por acaso e sem uma
relacao causal. Por isso, uma cefaleia secundaria s6 pode ser
definitivamente diagnosticada quando ha uma evidéncia sélida
baseada em estudos cientificos publicados de que a patologia
especificada no critério B é capaz de causar cefaleias. A
evidéncia cientifica pode vir de grandes estudos clinicos
observando as relagdes temporais préoximas entre a patologia
e a evolucao daa cefaleia apds tratamento da patologia ou,
de pequenos estudos usando métodos de andlise avancados,
testes de sangue ou outros testes paraclinicos, mesmo
quando nao estiao prontamente disponiveis para o médico
diagnosticador que ira usar estes critérios. Por outras palavras,
métodos de estudo que ndo sio uteis no uso de rotina dos
critérios de diagndstico podem, nao obstante, ser Uteis para
estabelecer a relacdo causal geral com base no critério B.
Ao longo da ICHD-3, contudo, os critérios de diagndstico
restringem-se a informagao razoavelmente disponivel para o
médico diagnosticador numa situagao clinica tipica.

2. Os critérios gerais requerem a presenca de dois aspetos
distintos de evidéncia e permite até aos quatro tipos
de evidéncia reconhecidos. Nem todos estes tipos siao
apropriados para todas as perturbacoes e nem todas
necessitam de fazer parte de um critério especifico para
cada tipo particular de cefaleia secundaria, quando assim é.
Ha poucas cefaleias secundarias para as quais a evidéncia de
causalidade depende muito fortemente do inicio em relacao
temporal para ser uma causa presumida. Exemplos s3o os
subtipos de 7.2 Cefaleia atribuida a pressdo baixa do liquido
cefalorraquidiano, que sao geralmente ortostaticas, mas nao
invariavelmente, pelo que esta carateristica nao pode ser
fiavel como critério de diagnéstico. Em tais casos, o critério
D assume particular importancia.

. Um exemplo ¢ o inicio muito subito (explosivo) da cefaleia
em 6.2.2 Cefaleia atribuida a hemorragia subaracnoideia néo

w

traumdtica (HSA). A carateristica (se existir) devera ser
especificada para cada cefaleia secundaria.

4. Isto é para ser especificado (se apropriado) para cada
cefaleia secundéaria. Um exemplo deste tipo de evidéncia é
a concordancia entre o local da cefaleia e a localizacdo da
presumida patologia. Outra é a viacao em paralelo entre os
aspetos da cefaleia (tal como a intensidade) e marcadores
da atividade da presumida patologia (p. ex: alteragdes na
neuroimagem ou noutros testes laboratoriais [tais como a
velocidade de sedimentacdo eritrocitaria em 6.4.1 Cefaleia
atribuida a arterite de células gigantes.
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5. Cefaleia atribuida a lesdao ou
traumatismo cranioencefalico e/ou
cervical

5.1 Cefaleia aguda atribuida a lesao traumatica cranioencefalica
5.1.1 Cefaleia aguda atribuida a lesao cranioencefilica
moderada ou grave
5.1.2 Cefaleia aguda atribuida a lesao cranioencefilica ligeira
5.2 Cefaleia persistente atribuida a lesao traumatica
cranioencefalica
5.2.1 Cefaleia persistente atribuida a lesdo traumatica
cranioencefalica moderada ou grave
5.2.2 Cefaleia persistente atribuida a lesao traumatica
cranioencefalica ligeira
5.3 Cefaleia aguda atribuida a lesao em contragolpe (“whiplash”)
5.4 Cefaleia persistente atribuida a lesao em contragolpe
5.5 Cefaleia aguda atribuida a craniotomia
5.6 Cefaleia persistente atribuida a craniotomia

Comentario geral

Cefaleia primdria, secunddria ou ambas? As regras gerais para
atribuicao de outra doenga aplicam-se a 5. Cefaleia atribuida a lesdo
ou traumatismo craniencefdlico efou cervical.

|. Quando uma cefaleia de novo ocorre em estreita relagio
temporal com um traumatismo ou lesdo da cabega ou
pescogo, classifica-se como cefaleia secundaria atribuida
ao traumatismo ou a lesdo. Isso continua valido, quando a
nova cefaleia tiver as caracteristicas de qualquer das cefaleias
primarias classificadas na Parte | da ICHD-3.

2. Quando uma cefaleia preexistente com as caracteristicas
de uma cefaleia primaria se torna crénica ou se agrava
significativamente (a frequéncia e /ou a intensidade
aumentam o dobro ou mais) em estreita relacao temporal
com um traumatismo ou lesdo, deverao ser atribuidos o
diagndstico da cefaleia inicial e o diagnéstico de 5. Cefaleia
atribuida a lesdo ou traumatismo cranioencefdlico e/ou cervical
(ou um dos seus subtipos) devera ser atribuido, desde que
haja uma boa evidéncia de que a patologia pode causar
cefaleias.

Introducao

Os tipos de 5. Cefaleia atribuida a lesGo ou traumatismo
cranioencefdlico efou cervical estao entre os tipos mais frequentes
de cefaleias secundarias. Se ocorrerem nos primeiros 3 meses sao
consideradas agudas; se continuarem para além desse periodo, sao
designadas persistentes. O periodo de tempo é consistente com os
critérios de diagnéstico da ICHD-II, embora o termo persistente
tenha sido adotado em vez de crénica.

Nao existem caracteristicas especificas das cefaleias que
permitam distinguir os subtipos de 5. Cefaleia atribuida a lesdo
ou traumatismo cranioencefdlico ef/ou cervical dos outros tipos de
cefaleias; frequentemente assemelham-se as cefaleias do tipo
tensao ou a enxaqueca. Consequentemente, o seu diagndstico esta
largamente dependente da relagao temporal estreita entre a lesao
ou o traumatismo e o inicio da cefaleia. Os critérios de diagnéstico
da ICHD-3 sao consistentes com os da ICHD-II para todos os
subtipos, requerendo que a cefaleia se tenha desenvolvido num
periodo de sete dias ap6s a lesdo ou o traumatismo, ou num periodo
de sete dias apds recuperar a consciéncia e/ou a capacidade de
avaliar e de reportar a dor, quando estas tenham sido afetadas pela

lesao ou pelo traumatismo. Embora o intervalo de sete dias seja
um pouco arbitrario e alguns peritos argumentem que a cefaleia
se pode desenvolver apés um intervalo maior numa minoria de
doentes, nao existe atualmente suficiente evidéncia para alterar
este requisito. Encorajamos a investigacao para que testes de
campo dos critérios de diagnéstico para A5.1.1.1 Cefaleia de inicio
tardio atribuida a lesGo traumdtica da cabeca moderada ou severa
e A 5.1.2.1 Cefaleia de inicio tardio atribuida a lesdo traumdtica da
cabeca ligeira (ver Apéndice).

A cefaleia pode ocorrer como um sintoma isolado, apds lesao
ou traumatismo, ou fazendo parte de uma constelacao de sintomas,
como tonturas, fadiga, alteracdes da concentracao, lentificacao
psicomotora, alteragoes ligeiras da meméria, insénia, ansiedade,
alteracdes da personalidade e irritabilidade. Quando varios destes
sintomas estao presentes apés um traumatismo cranioencefalico,
considera-se que o doente tem uma sindrome pés-concussional.

A patogénese da 5. Cefaleia atribuida a lesdo ou traumatismo
cranioencefdlico  efou  cervical é frequentemente pouco
clara. Numerosos fatores que podem contribuir para o seu
desenvolvimento incluem, mas nao se limitam, a lesdo axonal,
alteracdes no metabolismo cerebral, neuroinflamacao, alteracoes
na hemodinamica cerebral, predisposicao genética, psicopatologia
e expetativa de desenvolver uma cefaleia apés um traumatismo
cranioencefalico. Pesquisas recentes utilizando técnicas de
neuroimagem avancadas, sugerem uma capacidade em detetar
alteracdes cerebrais estruturais apés traumatismos minor que nao
sdo detetaveis nos testes diagndsticos convencionais. As alteracoes
do sono poés-traumaticas, as alteragées do humor, os fatores
psicossociais e outros indutores de stress podem influenciar o
desenvolvimento e a perpetuacao da cefaleia. O uso excessivo de
medicacao utilizada nas crises pode contribuir para a persisténcia
da cefaleia apds traumatismo cranioencefalico através do
desenvolvimento da 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos.
Os médicos deverao considerar esta possibilidade sempre que a
cefaleia persista para além da fase inicial pés-traumatica.

Os fatores de risco para o desenvolvimento da 5. Cefaleia
atribuida a lesdo ou traumatismo cranioencefdlico efou cervical
incluem histéria prévia de cefaleia, lesao pouco grave, sexo feminino
e presenca de comorbilidades psiquiatricas. A associagao de
traumatismos cranioencefalicos de repeticao e o desenvolvimento
da cefaleia devera ser investigada. O grau de expetativa de cefaleia
apés um traumatismo cranioencefalico e o papel dos litigios
em relacao a essa cefaleia, como fatores de promocao do seu
desenvolvimento e persisténcia sdo ainda largamente debatidos. A
maioria dos estudos sugere que a simulagao é um fator presente s6
numa pequena minoria de doentes.

E reconhecido que alguns doentes desenvolvem uma cefaleia
apo6s um traumatismo cranioencefélico minor — tao minor que nao
preenche os critérios mesmo para traumatismo cranioencefalico
ligeiro. Estas cefaleias podem ter inicio ap6s um Unico traumatismo
ou apds repetidos impactos cranianos minor (p. ex. em jogadores
de rugby ou futebol americano). Contudo, a cefaleia devido a
traumatismos cranianos muito ligeiros nao tem sido adequadamente
investigada, havendo, pois, dados insuficientes que suportem o seu
reconhecimento e inclusio na ICHD-3. E incentivada a investigacao
das cefaleias que surgem apés traumatismos cranioencefalicos
minor, talvez guiada pelos critérios de diagnéstico A5.8 Cefaleia
aguda atribuida a outra lesdo ou outro traumatismo cranioencefdlico
e/ou cervical e A5.9 Cefaleia persistente atribuida a outra lesdo ou
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outro traumatismo cranioencefdlico e/ou cervical.

5. Cefaleia atribuida a lesdo ou traumatismo cranioencefdlico e/
ou cervical tem também sido reportada em criangas, embora
menos frequentemente que nos adultos. A apresentagao
clinica dos subtipos é semelhante nas criancas e nos adultos,
sendo os mesmos os critérios de diagnéstico nas criancas.

5.1 Cefaleia aguda atribuida a lesao
traumatica cranioencefalica
Classificagao noutro local:

O traumatismo que resulte de movimentos de aceleragao/
desaceleracdo da cabeca, com flexdo/extensio do pescoco é
classificado como contragolpe (“whiplash”). A cefaleia aguda
atribuida a um traumatismo desse tipo é codificada como 5.3
Cefaleia aguda atribuida a lesGo em contragolpe. A cefaleia aguda
atribuida a craniotomia cirtrgica realizada por motivos, que nao
o traumatismo cranioencefalico, é codificada como 5.5 Cefaleia
aguda atribuida a craniotomia.

Descricao:
Cefaleia, com menos de 3 meses de duragdo, causada por
traumatismo cranio-encefalico.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D
B. Ocorréncia de lesdo encefalica traumatica'
C. A cefaleia aparece dentro de 7 dias apés uma das seguintes
situacoes:
| traumatismo cranioencefalico
2. recuperacao da consciéncia aps o traumatismo cranioencefélico
3. descontinuagdao da medicagdo que diminua a capacidade
de sentir ou descrever a cefaleia apés o traumatismo
cranioencefalico
D. Uma das seguintes situacoes:
|. a cefaleia desaparece num periodo de 3 meses apds o seu
inicio
2. a cefaleia persiste, mas ainda nao passaram 3 meses apds o
traumatismo cranioencefalico
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:

I.O traumatismo cranioencefdlico é definido como uma
lesao estrutural ou funcional, resultando da agao de forgas
externas no cranio. Estas incluem o embate do créanio contra
um objeto ou o embate de um objeto contra o créanio, forcas
produzidas por sopros ou explosées e ainda outras forcas
a definir.

Comentdrio: A convencdo de que a cefaleia se tenha
desenvolvido num periodo de sete dias € um pouco arbitraria (ver
“Introdugao” acima). Comparado com intervalos mais longos, o
periodo de sete dias confere uma maior especificidade aos critérios
de diagnéstico para 5.1 Cefaleia aguda atribuida a lesGo traumatica
cranioencefdlica (isto é, maior evidéncia de fator causal), mas ao
mesmo tempo alguma perda de sensibilidade. Serdao necessarias
mais investigagdo, para se saber se um intervalo diferente, sera
mais apropriado. Entretanto, deverdo ser utilizados os critérios
AS5.1.1.1 Cefaleia aguda de inicio tardio atribuida a traumatismo
cranioencefdlico moderado ou grave e A5.1.2.1 Cefaleia aguda de

inicio tardio atribuida a traumatismo cranioencefdlico ligeiro, quando
o intervalo entre o traumatismo e o inicio das cefaleias for maior
que sete dias.

5.1.1 Cefaleia aguda atribuida a lesdo traumatica
cranioencefalica moderada ou grave
Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia preenchendo os critérios de 5.1 Cefaleia aguda atribuida
a lesdo traumdtica cranioencefdlica
B. Traumatismo cranioencefdlico com pelo menos uma das
seguintes caracteristicas:
|. Perda de consciéncia por >30 minutos
2. Escala de coma de Glasgow valor <13
3. Amnésia pds-traumatical durando >24 horas
4. Alteracao do nivel de consciéncia por >24 horas
5. Imagiologia evidenciando uma lesao traumatica encefalica,
como hemorragia intracraniana e/ou contusao cerebral.

Nota:
I. Aduracao daamnésia pds-traumatica é definida pelo intervalo
de tempo entre o traumatismo craniano e a recuperacao da
normal evocagao continua dos eventos.

5.1.2 Cefaleia aguda atribuida a lesdo
cranioencefalica ligeira
Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia preenchendo os critérios de 5.1 Cefaleia aguda atribuida
a lesdo traumatica cranioencefdlica
B. Traumatismo cranioencefalico preenchendo os critérios | e 2:
|. Associado a nenhum dos seguintes:
a) Perda de consciéncia >30 minutos
b) Escala de coma de Glasgow <13
c) Amnésia pés-traumatical >24 horas
d) Alteracao do nivel de consciéncia >24 horas
e) Imagiologia evidenciando uma lesao traumatica da cabeca
tal como: fratura de cranio, hemorragia intracraniana e/
ou contusao cerebral
2. Associada a um ou mais dos seguintes sintomas/sinais
imediatamente apés o traumatismo cranioencefalico:
a) Confusao transitéria, desorientacdo ou alteracao de
consciéncia
b) Perda de meméria para eventos imediatamente antes ou
apos o traumatismo cranioencefalico
c) Dois ou mais sintomas sugestivos de traumatismo
cranioenceflico ligeiro:
i. nauseas
ii. vomitos
iii. alteracoes da visao
iv. tonturas e/ou vertigens
v. desequilibrio postural e/ou na marcha
vi. alteragdes da memoria e/ou da concentragao.

Nota:

A duracao da amnésia postraumatica a definida como o tempo
entre a agressao da cabeca e a retoma da normal e continua
evocagao de eventos.

Comentdrio: Os critérios de diagndstico para lesao
cranioencefalica ligeira e para lesdao traumatica cranioencefalica
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moderada ou grave admitem uma variabilidade substancial na
gravidade do traumatismo em cada categoria. Isto levou a que
alguns peritos sugerissem a inclusao de categorias adicionais:
cefaleia atribuida a lesdo cranio-encefdlica ligeira e cefaleia atribuida
a lesdo cranioencefdlica muito grave. Atualmente nao ha evidéncia
suficiente para adicionar estas categorias, estudos futuros deverao
investigar a utilidade de o fazer.

5.2 Cefaleia persistente atribuida a lesido
traumatica cranioencefalica
Classificagdo noutro local:

O traumatismo como resultado dos movimentos de aceleracao/
desaceleragcao da cabeca, com flexao/extensao do pescoco, é
classificado como contragolpe (“whiplash”). A cefaleia persistente
atribuida a tal traumatismo é classificada como 5.4 Cefaleia
persistente atribuida a lesdo em contragolpe. A cefaleia persistente
atribuida a craniotomia cirlrgica realizada por motivos, que nao
o traumatismo cranioencefalico, é classificada como 5.6 Cefaleia
persistente atribuida a craniotomia.

Descricao:
Cefaleia com duracdao superior a 3 meses, causada por
traumatismo cranioencefalico.

Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia de qualquer tipo preenchendo os critérios C e D
B. Ocorréncia de lesdo encefalica traumatica'
C. A cefaleia aparece dentro de 7 dias apés uma das seguintes
situagoes:
|. Traumatismo cranioencefalico
2. Recuperagao da consciéncia apés o traumatismo cranioencefélico
3. Descontinuacdo da medicacdo que diminua a capacidade
de sentir ou descrever a cefaleia apés o traumatismo
cranioencefalico
D. A cefaleia persiste por> 3 meses apds o traumatismo
cranioencefalico
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-32

Nota:

I.O traumatismo cranioencefalico é definido como uma
lesao estrutural ou funcional, resultando da agao de forgas
externas no cranio. Estas incluem pancadas no cranio com
um objeto ou bater com o cranio num objeto, penetracao
do crinio por um objeto estranho, forcas produzidas por
sopros ou explosoes e ainda por forcas a definir.

2. Quando uma cefaleia que se segue a um traumatismo da
cabeca se torna permanente a possibilidade de 8.2 Cefaleia
por uso excessivo de medicacdo devera ser considerada.

Comentdrios: A convencao de que a cefaleia se tenha
desenvolvido num periodo de 7 dias é um pouco arbitraria (ver
Introducao acima). Comparado com intervalos mais longos, o
periodo de 7 dias confere uma maior especificidade aos critérios
de diagnéstico para 5.1 Cefaleia aguda atribuida a lesGo traumdtica
cranioencefdlica (isto é, maior evidéncia de fator causal), mas ao
mesmo tempo alguma perda de sensibilidade. Serao necessarias
mais pesquisas para se saber se um intervalo diferente sera
mais apropriado. Entretanto, deverao ser utilizados os critérios
AS5.1.1.1 Cefaleia aguda de inicio tardio atribuida a traumatismo

cranioencefdlico moderado ou grave A5.1.2.1 Cefaleia aguda de inicio
tardio atribuida a traumatismo cranioencefdlico ligeiro, quando o
intervalo entre o traumatismo e o inicio das cefaleias for maior
que sete dias.

Para ser consistente com os critérios de diagndstico da ICHD-
Il para a cefaleia crénica pés-traumiatica e com o intervalo de
tempo usado no diagndstico de outras cefaleias secundarias, 3
meses é o intervalo de tempo apds o qual a cefaleia atribuida a
traumatismo cranioencefélico é considerada persistente. Estudos
futuros deverao investigar se intervalos de tempo mais curtos ou
mais longos deverao ser adotados.

5.2.1 Cefaleia persistente atribuida a lesdo
traumatica cranioencefalica moderada ou grave
Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia preenchendo os critérios para 5.2 Cefaleia persistente
atribuida a lesdo traumadtica cranioencefdlica
B. Traumatismo cranioencefalico com pelo menos uma das
seguintes caracteristicas:
|. perda de consciéncia >30 minutos
. escala de coma de Glasgow <13
. amnésia pds-traumatica' >24 horas
. alteracdo do nivel de consciéncia >24 horas

U A W N

. imagiologia evidenciando uma lesdo traumatica encefalica,
como hemorragia intracraniana e/ou contusao cerebral.

Nota:
I.A duracdo da amnésia pods-traumatica é definida pelo
intervalo de tempo entre o traumatismo cranioencefélico e a

recuperacao sustentada da memoria dos eventos.

5.2.2 Cefaleia persistente atribuida a lesao
traumatica cranioencefilica ligeira
Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia preenchendo os critérios para 5.2 Cefaleia persistente
atribuida a lesdo traumadtica cranioencefdlica
B. Traumatismo cranioencefélico preenchendo os critérios | e 2:
|. Associado a nenhum dos seguintes:
a) perda de consciéncia >30 minutos
b) escala de coma de Glasgow <13
c) amnésia pés-traumética >24 horas'
d) alteracao do nivel de consciéncia >24 horas
e) imagiologia evidenciando uma lesdo traumatica encefalica,
como hemorragia intracraniana e/ou contusao cerebral
2. Associada a um ou mais dos seguintes sintomas/sinais:
a) confusdo transitéria, desorientacdo ou alteracdo de
consciéncia
b) perda de memoéria para eventos imediatamente antes ou
apos o traumatismo cranioencefalico
c) dois ou mais sintomas sugestivos de traumatismo
cranioencefalico ligeiro:
i. nduseas,
ii. vomitos,
iii. alteracoes da visao,
iv. tonturas e/ou vertigens,
v. desequilibrio postural/ou na marcha
vi. alteracées da meméria e/ou da concentragao.
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Nota:
I. A duracdo da amnésia poés-traumdtica é definida pelo
intervalo de tempo entre o traumatismo cranioencefalico e
a recuperagao da meméria continua dos eventos.

5.3 Cefaleia aguda atribuida a lesdo em
contragolpe’ (“whiplash”)
Descricao:

Cefaleia com menos de 3 meses de duracao, causada por lesao
em contragolpe.

Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia de qualquer tipo preenchendo os critérios C e D
B. Ocorréncia de lesio em contragolpe' associada no momento a
dor cervical e/ou cefaleia
C. A cefaleia aparece dentro de sete dias apds a lesio em
contragolpe
D. Uma das duas situagoes:
|. a cefaleia desaparece dentro de trés meses apos a lesao em
contragolpe
2. a cefaleia persiste, porém, ainda nao passaram trés meses
apds a lesdao em contragolpe
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:

I. A lesdao em contragolpe ¢ definida pela ocorréncia subita
de movimentos contidos e inadequados de aceleracao/
desaceleracio da cabeca com flexao/extensao do pescoco. A
lesao em contragolpe pode ocorrer apés forcas de impacto
grandes ou pequenas.

Comentdrios: As lesdes em contragolpe ocorrem geralmente
no contexto de acidentes de veiculos motorizados. A 5.3 Cefaleia
aguda atribuida a lesGo em contragolpe pode ocorrer como sintoma
isolado ou fazendo parte de uma constelacao de outros sintomas
relacionados com o pescogo, bem como a sintomas somaticos
extracervicais, neurossensoriais, comportamentais, cognitivos
e/ou alteracées do humor. A lesdo em contragolpe podera ser
classificada de acordo com a gravidade e com a apresentagao
clinica, utilizando um esquema como o apresentado pela “Quebec
Task Force on Whiplash-Associated Disorders”.

5.4 Cefaleia persistente atribuida a lesdao em
contragolpe
Descricao:

Cefaleia com mais de 3 meses de duracao, causada por lesdao
em contragolpe.

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia de qualquer tipo preenchendo os critérios C e D

B. Ocorréncia de lesio em contragolpe' associada no tempo a dor
cervical e/ou cefaleia

C. A cefaleia aparece dentro de 7 dias apds a lesao em contragolpe

D. A cefaleia persiste mais de 3 meses apds a lesdo em contragolpe

E. Nio melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3?

Nota:
I. A lesdao em contragolpe ¢ definida pela ocorréncia subita
de movimentos contidos e inadequados de aceleracao/

desaceleracao da cabega com flexao/extensao do pescogo. A
lesdo em contragolpe pode ocorrer apés forcas de impacto
grandes ou pequenas.

2. Quando a cefaleia apés lesao em contragolpe se torna
persistente, devera ser considerada a possibilidade de 8.2
Cefaleia por uso excessivo de medicamentos.

5.5 Cefaleia aguda atribuida a craniotomia
Descricao:

Cefaleia com menos de 3 meses de duracio causada por
craniotomia cirdrgica.

Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia de qualquer tipo preenchendo os critérios C e D
B. Foi realizada uma craniotomia cirtrgica'
C. A cefaleia aparece dentro de 7 dias apés uma das seguintes
situagoes:
|. craniotomia
2. recuperacao da consciéncia apés a craniotomia
3. descontinuacao da medicagao que diminua a capacidade de
sentir ou descrever a cefaleia apds a craniotomia
D. Uma das situagoes seguintes:
|. A cefaleia desaparece até 3 meses apds a craniotomia
2. A cefaleia persiste, porém ainda nao passaram trés meses
apds a craniotomia
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3'2.

Nota:

I. Quando a craniotomia foi realizada apés o traumatismo
cranioencefalico, classificar como 5.1.1 Cefaleia aguda atribuida
a lesdo traumadtica cranioencefdlica moderada ou grave.

2.E necessario excluir outras cefaleias secundérias que
podem ocorrer apds a craniotomia, antes de classificar
como 5.5 Cefaleia aguda atribuida a craniotomia. Embora
existam numerosas possiveis etiologias para a cefaleia
apoés a craniotomia, deverdo ser consideradas a cefaleia
cervicogénica (como resultado do posicionamento durante a
cirurgia), a cefaleia por fistula de LCR, infecées, hidrocefalia
e hemorragia intracraniana.

Comentdrios: A 5.5 Cefaleia aguda atribuida a craniotomia
ocorre numa proporcao apreciavel de doentes submetidos a
craniotomia. Na maioria dos casos, comeca alguns dias apds a
craniotomia e desaparece no periodo agudo pés-operatério. E
mais frequente apds cirurgia a base do cranio, comparada com
outras localizagoes. Embora a dor da 5.5 Cefaleia aguda atribuida
a craniotomia seja sentida com maxima intensidade no local da
craniotomia, pode ser mais difusa e assemelhar-se a cefaleia tipo
tensao ou a enxaqueca.

5.6 Cefaleia persistente atribuida a
craniotomia
Descricao:

Cefaleia com mais de 3 meses de duracao causada por
craniotomia cirdrgica.

Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia de qualquer tipo preenchendo os critérios C e D
B. Foi realizada uma craniotomia cirurgica'
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C. A cefaleia aparece dentro de 7 dias ap6és uma das seguintes
situagoes:
|. craniotomia
2. recuperagao da consciéncia apds a craniotomia
3. descontinuagao da medicacao que diminua a capacidade de
sentir ou descrever a cefaleia apds a craniotomia
D. A cefaleia persiste por mais de 3 meses ap6s a craniotomia
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3'2.

Nota:
|.Quando a craniotomia foi realizada apés o traumatismo
cranioencefalico, classificar como 5.2.1 Cefaleia persistente
atribuida a lesdo traumdtica cranioencefdlica moderada ou grave.
2. Quando a cefaleia apds craniotomia se torna persistente,
devera ser considerada a possibilidade de 8.2 Cefaleia por
uso excessivo de medicamentos.

Comentdrios: Cerca de um quarto dos doentes que desenvolve
5.5 Cefaleia aguda atribuida a craniotomia também desenvolvera
5.6 Cefaleia persistente atribuida a craniotomia.
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6. Cefaleia Atribuida a Doenca
Vascular Cerebral e/ou Cervical

6.1. Cefaleia atribuida a evento vascular cerebral isquémico
6.1.1. Cefaleia atribuida a acidente vascular cerebral (AVC)
isquémico (enfarte cerebral)
6.1.1.1 Cefaleia aguda atribuida a acidente vascular
cerebral (AVC) isquémico (enfarte cerebral)
6.1.1.2 Cefaleia persistente atribuida a acidente vascular
cerebral (AVC) isquémico (enfarte cerebral) prévio
6.1.2 Cefaleia atribuida a acidente isquémico transitério (AIT)
6.2. Cefaleia atribuida a hemorragia intracraniana nao traumatica
6.2.1 Cefaleia aguda atribuida a hemorragia intracerebral nao
traumatica
6.2.2 Cefaleia aguda atribuida a hemorragia subaracnoideia
(HSA) nao traumatica
6.2.3 Cefaleia aguda atribuida a hemorragia subdural aguda
(HSDA) nao traumatica
6.2.4. Cefaleia persistente atribuida a hemorragia intracraniana
nao traumatica prévia
6.2.4.1 Cefaleia persistente atribuida a hemorragia
intracerebral ndo traumatica prévia
6.2.4.2 Cefaleia persistente atribuida a hemorragia
subaracnoideia (HSA) nao traumatica prévia
6.2.4.3 Cefaleia persistente atribuida a hemorragia
subdural aguda (HSDA) nao traumatica prévia
6.3. Cefaleia atribuida a malformagéo vascular nao rota
6.3.1. Cefaleia atribuida a aneurisma sacular nao roto
6.3.2. Cefaleia atribuida a malformacao vascular 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 angeite primaria do sistema nervoso
central (APSNC)
6.4.3. Cefaleia atribuida a angeite secundaria do sistema
nervoso central (ASSNC)
6.5. Cefaleia atribuida a patologia da artéria carétida cervical ou da
artéria vertebral
6.5.1. Cefaleia ou dor facial ou cervical atribuida a dissecao da
artéria carétida cervical ou da artéria vertebral
6.5.1.1 Cefaleia ou dor facial ou cervical, aguda, atribuida
a dissecdo da artéria carétida cervical ou da
artéria vertebral
6.5.1.2 Cefaleia ou dor facial ou cervical, persistente,
atribuida a dissecao prévia da artéria carétida
cervical ou da artéria vertebral.
6.5.2. Cefaleia pés-endarterectomia
6.5.3. Cefaleia atribuida a angioplastia ou a colocacao de “stent”
carotideo ou vertebral
6.6. Cefaleia atribuida a patologia venosa cerebral
6.6.1 Cefaleia atribuida a trombose venosa cerebral (TVC)
6.6.2 Cefaleia atribuida a colocagdo de stent em seio venoso
craniano
6.7. Cefaleia atribuida a outra patologia arterial intracraniana aguda
6.7.1 Cefaleia atribuida a procedimento endarterial
intracraniano

6.7.2 Cefaleia da angiografia

6.7.3 Cefaleia atribuida a sindrome da vasoconstricao cerebral
reversivel (SVCR)
6.7.3.1 Cefaleia aguda atribuida a sindrome da

vasoconstricao cerebral reversivel (SVCR)
6.7.3.2 Cefaleia aguda provavelmente atribuida a
sindrome da vasoconstricao cerebral reversivel
(SVCR)
6.7.3.3 Cefaleia persistente atribuida a sindrome da
vasoconstricdo cerebral reversivel (SVCR) prévia

6.7.4. Cefaleia atribuida a dissecao arterial intracraniana

6.8. Cefaleia e/ou aura semelhante a da enxaqueca atribuida a
doenca vascular cerebral crénica

6.8.1 Cefaleia  atribuida a  Arteriopatia ~ Cerebral
Autossémica Dominante com Enfartes Subcorticais e
Leucoencefalopatia (CADASIL)

6.8.2 Cefaleia atribuida a encefalopatia mitocondrial, acidose
lactica e episédios semelhantes a acidente vascular
cerebral (MELAS)

6.8.3 Cefaleia atribuida a angiopatia de Moyamoya (MMA)

6.8.4 Aura semelhante a da enxaqueca atribuida a angiopatia
amiloide cerebral

6.8.5 Cefaleia atribuida a sindrome de vasculopatia retiniana
com leucoencefalopatia cerebral e manifestacoes
sistémicas (RVCLSM)

6.8.6 Cefaleia atribuida a outra doenga vascular cerebral
crénica

6.9 Cefaleia atribuida a apoplexia pituitaria.

Comentério Geral

Cefaleia primdria, secunddria ou ambas? As regras gerais para a
atribuicao a uma outra patologia aplicam-se a 6. Cefaleia atribuida a
doenca vascular cerebral e/ou cervical.

I. Quando uma cefaleia de novo ocorre, pela primeira vez,
em estreita relacao temporal com uma doenga vascular
cerebral ou cervical, devera ser classificada como cefaleia
secundaria atribuida a essa doenca vascular. Isto também ¢é
verdadeiro se a cefaleia tem as caracteristicas de qualquer
uma das cefaleias primarias classificadas na Primeira Parte da
ICHD-3. Esta regra aplica-se de modo similar a sintomas de
aura de novo semelhantes aos da enxaqueca que ocorrem
pela primeira vez em estreita relagdo temporal com uma
patologia vascular craniana ou cervical.

2. Quando uma cefaleia preexistente com caracteristicas
de uma cefaleia primaria se torna crénica ou se agrava
significativamente (a frequéncia e/ou a intensidade aumentam
duas ou mais vezes) em estreita relacao temporal com uma
patologia vascular cerebral ou cervical, devera classificar-
se com ambos os diagndsticos - o diagndstico da cefaleia
inicial e o da 6. Cefaleia atribuida a doenca vascular cerebral
ou cervical (ou um dos seus subtipos), desde que haja clara
evidéncia de que a patologia vascular pode causar a cefaleia.

Introducao

O diagnéstico da cefaleia e a sua relagao causal é facil de
estabelecer na maioria das condi¢oes vasculares adiante descritas,
porque a cefaleia apresenta-se de forma aguda, associada a sinais
neurolégicos e porque habitualmente regride rapidamente. A
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estreita relacao temporal entre a cefaleia e estes sinais neurolégicos
é, pois, crucial para se estabelecer uma relacao causal.

Em muitas dessas perturbagées, como nos acidentes vasculares
isquémicos ou hemorragicos, a cefaleia é subestimada por sinais
focais e/ou alteracdo do estado de consciéncia. Noutras, como
na hemorragia subaracnoideia, a cefaleia é geralmente o sintoma
mais proeminente. Noutras condi¢des, que podem provocar tanto
cefaleia como acidente vascular cerebral, como as dissec¢oes,
as tromboses venosas cerebrais, a arterite de células gigantes
e a angeite do sistema nervoso central, a cefaleia é muitas
vezes um sintoma inicial de alerta. E, portanto, fundamental o
reconhecimento da associacao da cefaleia com tais perturbagées no
sentido de diagnosticar corretamente a doenca vascular subjacente
e iniciar prontamente o tratamento apropriado, prevenindo assim
consequéncias neuroldgicas potencialmente devastadoras.

Todas estas perturbagdes podem ocorrer em doentes com
histéria prévia de uma cefaleia primaria de qualquer tipo. Umindicio
que sugere uma causa vascular subjacente é o inicio, geralmente
subito, de uma cefaleia de novo, desconhecida até entao para o
doente. Sempre que tal ocorra, as patologias vasculares deverao
ser despistadas de imediato.

Para todas as perturbacdes vasculares aqui listadas, os critérios
de diagnéstico deverao incluir sempre que possivel:

Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia preenchendo o critério C
B. Foi demonstrada a presenca de uma patologia vascular cerebral
e/ou cervical que se sabe poder causar cefaleia
C. Ha evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacdo temporal com
o inicio da doenca vascular cerebral e/ou cervical
2. presenca de um ou de ambos os seguintes:
a)a cefaleia agravou-se significativamente a par do
agravamento da doenga vascular cerebral e/ou cervical
b) a cefaleia melhorou significativamente a par da melhoria
da doenca vascular cerebral e/ou cervical
3. a cefaleia tem as caracteristicas tipicas da cefaleia descrita
para a doencas vascular cerebral e/ou cervical
4. existe outra evidéncia para o estabelecimento duma relacio
causal
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

6.1. Cefaleia atribuida a acidente vascular
cerebral isquémico

6.1.1. Cefaleia atribuida a acidente vascular
cerebral (AVC) isquémico (enfarte cerebral).

6.1.1.1 Cefaleia aguda atribuida a acidente vascular
cerebral (AVC) isquémico (enfarte cerebral)
Descricao:

Cefaleia de novo, geralmente de inicio agudo, causada por
acidente vascular cerebral isquémico e associada aos sinais
neurolégicos focais de enfarte cerebral. Muito raramente, é o
sintoma inaugural ou o mais proeminente do acidente vascular

cerebral isquémico. Tem curso autolimitado.

Critérios de diagnéstico:

A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C e D

B. Foi diagnosticado um acidente vascular cerebral isquémico

C. Ha evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, um
dos seguintes:

|. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacao temporal com
os outros sintomas e/ou sinais clinicos do acidente vascular
cerebral isquémico ou conduziu ao diagndstico do acidente
vascular.

2. a cefaleia melhorou significativamente a par da estabilizacao
ou melhoria dos outros sintomas ou sinais clinicos ou
imagiolégicos do acidente vascular cerebral isquémico

D. Um dos seguintes:

|. a cefaleia desapareceu em trés meses'

2. a cefaleia ainda nao desapareceu, mas nao passaram ainda
trés meses'

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

Nota:
I.Os trés meses devem ser contabilizados a partir de
estabilizacao, espontdnea ou devida a tratamento, e nao a
partir do inicio do acidente vascular cerebral isquémico.

Comentdrios: A 6.1.1 Cefaleia atribuida a acidente vascular
cerebral isquémico (enfarte cerebral) é acompanhada por sinais
neurolégicos focais e/ou alteracdo do estado de consciéncia,
que permitem, em geral, distingui-la das cefaleias primarias.
E geralmente de intensidade moderada e sem caracteristicas
especificas. Pode ser bilateral ou unilateral, ipsilateral ao acidente
vascular. Raramente, um acidente vascular cerebral isquémico
agudo, nomeadamente um enfarte embdlico cerebeloso ou
supratentorial, pode apresentar-se com uma cefaleia subita
(mesmo explosiva) isolada.

A cefaleia é um sintoma presente em até um terco dos casos de
acidente vascular cerebral isquémico; é mais frequente nos acidentes
do territério vertebrobasilar que nos do territério carotideo. A
cefaleia é de pouca ou nenhuma utilidade para o esclarecimento da
etiologia do acidente vascular isquémico exceto pelo facto de muito
raramente surgir nos acidentes vasculares lacunares.

Pelo contrario a cefaleia é extremamente frequente em
patologias agudas da parede arterial que podem causar enfarte
isquémico, tais como a dissecao arterial ou a sindrome da
vasoconstricdo cerebral reversivel. Nestes casos, a cefaleia pode
ser diretamente causada pela lesdo da parede arterial e pode
anteceder o evento isquémico; € mais corretamente classificada
como secundaria a patologia da parede arterial.

6.1.1.2 Cefaleia persistente atribuida a acidente
vascular cerebral isquémico (enfarte cerebral) prévio
Descricao:

Cefaleia causada por acidente vascular cerebral isquémico e
que persiste por mais de trés meses ap6s a estabilizacao do enfarte.

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia previamente diagnosticada como 6.1.1.| Cefaleia aguda
atribuida a acidente vascular cerebral isquémico (enfarte cerebral),
e preenchendo o critério C

B. Oacidente vascular cerebral isquémico estabilizou, espontaneamente
ou devido a tratamento
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C. A cefaleia persistiu por mais de trés meses apos a estabilizagao
do acidente vascular cerebral isquémico
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrio: Alguns estudos documentaram cefaleias
preenchendo os critérios 6.1.1.2 Cefaleia persistente atribuida
a acidente vascular cerebral isquémico (enfarte cerebral) prévio.
E necessério investigar a existéncia de fatores de risco para esta
cefaleia persistente; uma histéria prévia de |. Enxaqueca pode
estar implicada, bem como ansiedade/depressao.

6.1.2 Cefaleia atribuida a acidente isquémico
transitorio (AIT)
Descricao:

Cefaleia causada por um acidente isquémico transitério (AIT)
e acompanhada por sinais focais transitérios de inicio subito,
sugestivos de AIT. Dura menos de 24 horas

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticado um acidente isquémico transitério (AIT)
C.Ha evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se simultaneamente com os outros
sintomas e/ou sinais clinicos de AIT
2. a cefaleia desaparece em 24 horas
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3'?2

Notas:

1. O diagnéstico diferencial entre 6.1.2 Cefaleia atribuida
a acidente isquémico transitorio (AIT) e uma crise de .2
Enxaqueca com aura pode ser particularmente dificil. O
modo de inicio é crucial: o défice focal é stbito no AIT e
é mais frequentemente progressivo na aura da enxaqueca.
Para além disso, os fendmenos positivos (como escotomas
cintilantes) sao muito mais frequentes na aura de enxaqueca
que no AIT enquanto os fendmenos negativos surgem mais
frequentemente no AlT.

2. Acoincidéncia de um AlT com as caracteristicas habituais e de
uma cefaleia intensa deve levar prontamente a investigacao
de patologias arteriais que provoquem diretamente cefaleia
intensas (entre elas as dissec¢oes arteriais).

Comentdrios: Um AIT é um episddio transitério de disfuncao
neurolégica causada por isquemia cerebral focal ou retiniana,
sem evidéncia clinica, imagiolégica ou de outra natureza de
enfarte cerebral ou retiniano agudo. Os sintomas de AIT
caracteristicamente, mas nao invariavelmente, duram menos de
uma hora.

A cefaleia, embora mais frequente nos AlTs do territério
vertebrobasilar do que nos do territério carotideo, muito
raramente € um sintoma proeminente do AlT.

6.2. Cefaleia atribuida a hemorragia
intracraniana nao traumatica
Codificada noutro local:

A cefaleia atribuida a hemorragia intracerebral traumatica e/ou
hemorragia subaracnoideia traumatica ou hematoma intracerebral,
epidural ou subdural traumatico é codificada como 5.1.1. Cefaleia

aguda atribuida a lesdo traumdtica craniana moderada ou grave ou
5.2.1. Cefaleia persistente atribuida a lesdo traumdtica craniana
moderada ou grave.

Descrigao:

Cefaleia causada por hemorragia intracraniana nao traumatica,
geralmente com inicio sibito (explosivo inclusive). Dependendo
do tipo de hemorragia, pode surgir isolada ou associada a défice
neurolégico focal.

6.2.1 Cefaleia aguda atribuida a hemorragia
intracerebral nao traumatica
Descricao:

Cefaleia de novo causada por hemorragia intracerebral nao
traumatica, geralmente tem inicio agudo e associa-se aos sinais
neuroldgicos focais da hemorragia intracerebral. A cefaleia pode,
raramente, ser o sintoma inaugural e proeminente deste tipo de
hemorragias.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C e D
B. Foi diagnosticada uma hemorragia intracerebral (HIC)' na
auséncia de traumatismo craniano
C. Ha evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacdo temporal com
os outros sintomas e/ou sinais clinicos da HIC ou conduziu
ao diagndstico da HIC
2. a cefaleia melhorou significativamente a par da estabilizacao
ou melhoria dos outros sintomas ou sinais clinicos ou
imagioldgicos de HIC
3.2 cefaleia tem pelo menos uma das trés seguintes
caracteristicas.
a) inicio stbito ou explosivo
b) intensidade maxima no dia da instalacao
c) localizagao de acordo com o local da hemorragia
D. Qualquer um dos seguintes:
|. a cefaleia desapareceu em trés meses?
2. a cefaleia ainda ndo desapareceu, mas nao passaram ainda
trés meses?
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

Nota:
|. Correntemente, o termo intracerebral neste contexto inclui
intracerebeloso.
2.Os trés meses devem ser contabilizados a partir de
estabilizacdo, espontanea ou devida a tratamento, e nio a
partir do inicio da hemorragia intracerebral.

Comentdrios: A 6.2.1. Cefaleia aguda atribuida a hemorragia
intracerebral ndo traumdtica é, na maioria das vezes, devida a
presenca de sangue subaracnoideu e compressao local e nao por
hipertensao intracraniana. Pode ocasionalmente apresentar-se
como cefaleia explosiva.

A cefaleia é mais frequente e mais severa nos acidentes
vasculares cerebrais hemorragicos do que nos isquémicos. Quando
ocorre na instalagdo do ictus, a cefaleia esta associada a um maior
risco de mortalidade precoce na hemorragia intracerebral, mas tal
nao sucede nos acidentes isquémicos.
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A cefaleia é geralmente subestimada pelos défices focais ou
coma, mas também pode ser um sintoma precoce proeminente
de algumas hemorragias cerebrais, nomeadamente hemorragias
cerebelosas, que podem necessitar de descompressao cirlrgica
urgente.

6.2.2 Cefaleia aguda atribuida a hemorragia
subaracnoideia (HSA) ndo traumatica
Codificada noutro local:

A hemorragia subaracnoideia nao traumatica distingue-se da
hemorragia subaracnoideia da convexidade (HSAc) nao traumatica.
Esta Gltima apresenta-se com sintomas e sinais clinicos e radiolégicos
muito varidveis consoante as varias causas subjacentes que
incluem a sindrome do vasoespasmo cerebral reversivel (SVRC),
a angiopatia amiloide cerebral (AAC), a endocardite e a trombose
venosa cerebral. Doentes com crises semelhantes a auras, HSAc
e AAC devem ser codificados com 6.8.4 Aura semelhante a da
enxaqueca atribuida a angiopatia amiloide cerebral. Doentes com
cefaleia, HSAc e SVCR devem ser codificados como 6.7.3 Cefaleia
atribuida a sindrome da vasoconstricdo cerebral reversivel.

Descricao:

Cefaleia causada por hemorragia subaracnoideia ndo traumatica
(HSA), tipicamente severa e subita, atingindo a intensidade maxima
em segundos (cefaleia explosiva) ou minutos. Pode ser o Unico
sintoma da HSA nao traumatica.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C e D
B. Foi diagnosticada uma hemorragia subaracnoideia (HSA) na
auséncia de traumatismo craniano
C. Ha evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacdo temporal com
os outros sintomas e/ou sinais clinicos da HSA ou conduziu
ao diagndstico de HSA
2. a cefaleia melhorou significativamente a par da estabilizacao
ou melhoria dos outros sintomas ou sinais clinicos ou
imagioldgicos da HSA
3. a cefaleia teve inicio subito ou explosivo
D. Qualquer um dos seguintes:
|. a cefaleia desapareceu em trés meses'
2. a cefaleia ainda nao desapareceu, mas nao passaram ainda
trés meses'
E. Nio melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.23

Notas:

I.Os trés meses devem ser contabilizados a partir de
estabilizacdo, espontdnea ou devida a tratamento, e nao a
partir do inicio da hemorragia subaracnoideia (HSA).

2. O diagndstico da HSA é confirmado por tomografia
computorizada (TC) sem contraste: a sensibilidade ¢é
proxima de 99% nas primeiras seis horas apés o inicio,
98% as 12 horas e 93% as 24 horas (mas descendo para
50% aos 7 dias). Quando o resultado da TC nao permite
o diagndstico, é essencial a pungao lombar: a xantocromia
esta presente em todos os casos de HSA aneurismatica,
quando o liquido cefaloraquidiano (LCR) é colhido entre as
12 horas e as duas semanas de evolucéo, e é analisado por

espectrofotometria. A RM nao esta indicada como método
de diagndstico inicial na HSA; no entanto as sequéncias
ponderadas em T2 gradiente de eco FLAIR podem ser (teis,
quando a TC é normal, mas o LCR revela alteragdes.

3.Na presenca de uma hemorragia subaracnoideia da
convexidade nao traumatica, a idade avancada, disfuncao
sensitivomotora, crises estereotipadas semelhantes a aura
e auséncia de de cefaleia significativa sugerem angiopatia
amiloide cerebral como causa subjacente. Idade jovem
e cefaleia explosiva recorrente sugerem sindrome de
vasoespasmo cerebral reversivel

Comentdrios: A hemorragia subaracnoideia (HSA) nao
traumatica é uma das causas mais frequentes de cefaleia intensa,
persistente e incapacitante de inicio abrupto (cefaleia explosiva) e
é uma condicao grave (a taxa de mortalidade é de 40-50% e 10-
20% dos doentes morrem antes de chegar ao hospital; 50% dos
sobreviventes ficam incapacitados).

A 6.2.2. Cefaleia aguda atribuida a hemorragia subaracnoideia
(HSA) ndo traumdtica pode, no entanto, ser moderada e nao se
acompanhar de outros sinais. O inicio abrupto é a caracteristica
chave. Em qualquer doente com cefaleia de inicio subito ou
explosivo, deve ser excluida uma hemorragia subaracnoideia.

O atraso no diagnéstico pode ter consequéncias catastréficas:
a HSA é uma emergéncia neurointerventiva. No entanto ocorrem
erros no diagndstico inicial em 25% a 50% dos doentes; o mais
comum ¢ ser diagnosticada como enxaqueca. A razdo mais
frequente para erros no diagndstico é a nao realizacdo do exame
de imagem adequado ou a sua interpretagao errada, bem como a
nao realizacao de puncao lombar, quando esta indicada.

Apbds o diagnéstico da HSA, é necessario de modo urgente
pesquisar a presenca de um aneurisma que tenha rompido
(80% das HSA espontaneas resultam da rotura de um aneurisma
sacular). Nos doentes que receberam um diagnéstico inicial errado
e que sao posteriormente diagnosticados corretamente dias mais
tarde, muitas vezes nao se identifica aneurisma ou outra causa para
a HSA.

6.2.3. Cefaleia aguda atribuida a hemorragia
subdural aguda (HSDA) nao traumatica
Codificada noutro local:

A maioria dos casos de hematoma subdural agudo ocorre apés
traumatismo craniano; nesses casos a cefaleia deve ser codificada
no capitulo correspondente.

Descricao:

A cefaleia causada por uma hemorragia subdural aguda (HSDA)
é caracteristicamente intensa e subita, atingindo a intensidade
méxima em segundos (cefaleia explosiva) ou minutos. E
habitualmente acompanhada logo de inicio ou precocemente por
sinais focais ou por depressao do estado de consciéncia.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C e D
B. Foi diagnosticada uma hemorragia subdural aguda (HSDA) na
auséncia de traumatismo craniano
C. Ha evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacdo temporal com

CLASSIFICACAO INTERNACIONAL DE CEFALEIAS (CIC) - 3® Edicdo - 2018

63



64

Sinapse® | Suplemento 2 | Volume 18 | N.°2 | Novembro de 2018

os outros sintomas e/ou sinais clinicos da HSDA ou levou ao
diagnéstico de HSDA
2. presenca de um ou de ambos os seguintes:
a) a cefaleia agravou significativamente a par do agravamento
da HSDA
b) a cefaleia melhorou significativamente a par da melhoria
dos outros sintomas ou sinais clinicos ou imagiolégicos
de HSDA
3. a cefaleia tem uma ou duas das caracteristicas seguintes
a) inicio subito ou explosivo
b) localizada de acordo com o local da hemorragia
D. Qualquer um dos seguintes:
|. a cefaleia desapareceu em trés meses'
2. a cefaleia ainda ndo desapareceu, mas niao passaram ainda
trés meses'
E. Nao é melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:
I.Os trés meses devem ser contabilizados a partir de
estabilizacdo, espontanea ou devida a tratamento, e nao a
partir do inicio da hemorragia subdural aguda.

Comentdrios: A hemorragia subdural aguda sem outra
hemorragia intracraniana (HSDA pura) é rara. Pode ter um
prognéstico fatal e € uma emergéncia neurocirurgica.

A hemorragia pode ter origem arterial ou venosa. Os casos
reportados incluem roturas arteriais corticais “espontaneas”,
roturas de aneurismas, malformacées arteriovenosas e fistulas
arteriovenosas durais, tumores ou metastases, discrasias
hemorragicas, doenca de Moyamoya, trombose venosa cerebral
e hipotensao intracraniana. Casos isolados ou pequenas séries
tém sido apresentados sobretudo por neurocirurgides. A cefaleia
é descrita em 25 a 100% dos casos consoante as séries e a causa
subjacente. A cefaleia isolada pode ser o sintoma inaugural,
mas geralmente esta associada ou é seguida por uma rapida
deterioragao neuroldgica.

6.2.4. Cefaleia persistente atribuida a
hemorragia intracraniana nao traumatica prévia
Descricao:

Cefaleia causada por hemorragia intracraniana nao traumatica
que persiste durante mais de trés meses apdés a hemorragia ter
estabilizado.

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia previamente diagnosticada como 6.2.1 Cefaleia aguda
atribuida a hemorragia intracerebral ndo traumadtica, 6.2.2 Cefaleia
aguda atribuida a hemorragia subaracnoideia ndo traumdtica e
6.2.3 Cefaleia aguda atribuida a hemorragia subdural aguda néo
traumdtica e preenchendo o critério C

B. A hemorragia intracraniana (seja qual o tipo) esta estabilizada,
espontaneamente ou devida a tratamento

C. A cefaleia persistiu mais de 3 meses apds a estabilizagdo da
hemorragia intracraniana

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

Comentdrios: Alguns estudos documentaram cefaleias
preenchendo os critérios de 6.2.4 Cefaleia persistente atribuida
a hemorragia intracraniana ndo traumdtica prévia. E necessario

investigar a existéncia de fatores de risco para esta cefaleia
persistente; uma histéria prévia de |. Enxaqueca pode estar
implicada, bem como ansiedade/depressao.

Subtipos codificaveis sao 6.2.4.1 Cefaleia persistente atribuida
a hemorragia intracerebral ndo traumdtica prévia, 6.2.4.2 Cefaleia
persistente atribuida a hemorragia subaracnoideia ndo traumdtica
prévia e 6.2.4.3 Cefaleia persistente atribuida a hemorragia subdural
aguda ndo traumadtica prévia.

6.3. Cefaleia atribuida a malformacao
vascular nao rota
Codificada noutro local:

Cefaleia de novo atribuida a rotura de malformagao vascular
é classificada em 6.2.1. Cefaleia aguda atribuida a hemorragia
intracerebral ndo traumdtica e 6.2.2. Cefaleia aguda atribuida a
hemorragia subaracnoideia ndo traumdtica ou raramente 6.2.3.
Cefaleia atribuida a hemorragia subdural aguda néo traumadtica.

Descricao:

Cefaleia secundaria a malformagdo vascular intracraniana
nao rota (ocorrendo sem hemorragia). Dependendo do tipo de
malformacao, a cefaleia pode ter um curso crénico com crises
recorrentes, mimetizando cefaleias primarias episédicas ou um
curso agudo e autolimitado.

6.3.1. Cefaleia atribuida a aneurisma sacular
nao roto
Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticado um aneurisma cerebral ndo roto
C. Ha evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacdo temporal com
os outros sintomas e/ou sinais clinicos de aneurisma sacular
nao roto, ou conduziu ao seu diagndstico.
2. presenca de um ou de ambos os seguintes:

a)a cefaleia agravou significativamente a par dos outros
sintomas ou sinais clinicos ou imagioldgicos de crescimento
do aneurisma sacular.

b) a cefaleia desapareceu apés o tratamento do aneurisma
sacular

3. presenca de um ou de ambos os seguintes:
a) a cefaleia tem inicio subito ou explosivo
b) a cefaleia associa-se a paralisia dolorosa do Ill nervo craniano
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-31

Nota:
I.Em particular foram excluidas, através de investigacao
apropriada, a presenca de hemorragia intracraniana ou da
sindrome da vasoconstricao cerebral reversivel.

Comentdrios: A cefaleia esta presente em cerca de um quinto
dos doentes com aneurisma cerebral nao roto, mas ainda nao esta
esclarecido se esta associacao é fortuita ou se ha relacao causal.

A 6.3.1 Cefaleia atribuida a aneurisma sacular nédo roto
geralmente nao tem caracteristicas especificas. Qualquer cefaleia
de inicio recente pode revelar um aneurisma n3o roto, mas
sintomatico. Uma variedade classica ¢ a paralisia aguda do Ill nervo
craniano com dor retroorbitaria e pupila midriatica, indicando um
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aneurisma da artéria comunicante posterior ou da terminagao
da artéria carétida. Tal paralisia dolorosa do Ill nervo é uma
emergéncia, indiciando uma rotura iminente ou um alargamento
progressivo da malformagcao arterial.

Varios estudos retrospetivos revelaram que cerca de metade
dos doentes com hemorragia subaracnoideia aneurismatica
referiram a ocorréncia de uma cefaleia subita e intensa nas 4
semanas anteriores ao diagnéstico da rotura do aneurisma. Pondo
de parte um possivel viés de evocacio, estes dados sugerem
que estas cefaleias sdo o resultado de um aumento subito da
malformacao arterial (“cefaleia sentinela”) ou de uma pequena
hemorragia subaracnoideia que nao foi diagnosticada como tal
(“rotura de alarme” [warning leak]). A evidéncia da existéncia da
cefaleia sentinela é pobre. Também nao deve ser usado o termo
“rotura sentinela” (warning leak) ja que uma rotura indica uma
hemorragia subaracnoideia. Tendo em conta que, pelo menos,
um em cada trés doentes com hemorragia subaracnoideia
aneurismatica € inicialmente mal diagnosticado e dados os riscos
de uma rehemorragia, os doentes com cefaleia sibita e severa
devem realizar uma investigacdo completa incluindo exames de
neuroimagem, estudo do LCR e angiografia cerebral (angioRM ou
angioTC).

6.3.2. Cefaleia atribuida a malformacao
arteriovenosa (MAYV)
Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticada uma malformacao arteriovenosa (MAV).
C. Ha evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacdo temporal com
os outros sintomas e/ou sinais clinicos da MAV ou conduziu
ao diagndstico de MAV
2. presenca de um ou de ambos os seguintes:
c) a cefaleia agravou significativamente a par do crescimento
da MAV.
d) a cefaleia melhorou significativamente ou desapareceu
em paralelo com o tratamento efetivo da MAV
e)a cefaleia esta localizada de acordo com o local da
malformacao
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3!

Nota:
|. Foi excluida uma hemorragia intracraniana, através dos
métodos apropriados.

Comentdrios: Tém sido descritos na literatura casos realcando
a associacao das malformagoes arteriovenosas (MAV) com
diferentes tipos de 3. Cefaleias trigemino-autonémicas incluindo
3.1 Cefaleia em Salvas, 3.2.2 Hemicrdnia paroxistica crénica e 3.3.1
SUNCT, mas esses casos tinham caracteristicas atipicas. Nao ha
evidéncia robusta da relagdo entre as malformacoes arteriovenosas
e essas cefaleias primarias.

A 1.2 Enxaqueca com aura tem sido reportada em até 58% das
mulheres com MAV. Um argumento forte a favor de uma relagiao
causal é a correlagdo muito elevada entre o lado da cefaleia ou da
aura e o lado da MAV. H3, portanto, uma forte sugestao de que
as MAV possam causar crises de enxaqueca com aura (enxaqueca
sintomatica). No entanto, numa série numerosa de casos de MAV,

os sintomas inaugurais incluiam frequentemente epilepsia e défices
focais com ou sem hemorragia e, muito mais raramente, sintomas
do tipo da enxaqueca.

6.3.3. Cefaleia atribuida a fistula arteriovenosa
dural (FAVD)
Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticada uma fistula arteriovenosa dural (FAVD)
C. Ha evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacao temporal com
os outros sintomas e/ou sinais clinicos da FAVD ou conduziu
ao diagndstico de FAVD
2. presenca de um ou de ambos os seguintes:

a)a cefaleia agravou-se significativamente a par dos
outros sintomas ou sinais clinicos ou imagiolégicos de
crescimento da FAVD

b) a cefaleia melhorou significativamente ou desapareceu
ap6s o tratamento efetivo da FAVD

3. Pelo menos um dos seguintes:

a) a cefaleia é acompanhada por acufenos pulsateis.

b) a cefaleia é acompanhada por oftalmoplegia

c) a cefaleia é progressiva e agrava de manha e/ou com a
tosse e/ou flexao do tronco

4. a cefaleia esta localizada de acordo com o local da FAVD
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3 |

Nota:
I. Foram excluidas, pelos métodos apropriados, hemorragia
intracerebral ou trombose venosa cerebral.

Comentdrios: Nao existem estudos sobre a 6.3.3. Cefaleia
atribuida a fistula arteriovenosa dural. Um acufeno pulsatil doloroso
pode ser o sintoma inaugural, bem como uma cefaleia com
carateristicas de hipertensdo intracraniana como resultado da
diminuicao da drenagem venosa e, por vezes, de trombose dos
seios venosos. As fistulas carétidocavernosas podem apresentar-se
como oftalmoplegia dolorosa.

6.3.4. Cefaleia atribuida a angioma cavernoso
Codificada noutro local:

A cefaleia atribuida a hemorragia cerebral ou a convulsao
secundaria a angioma cavernoso é codificada como 6.2.1 Cefaleia
aguda atribuida a hemorragia cerebral ou 7.6 Cefaleia atribuida a
crise epilética.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticado um angioma cavernoso
C. Ha evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacao temporal com
os outros sintomas e/ou sinais clinicos de angioma cavernoso
ou conduziu ao seu diagnéstico
2. presenca de um ou de ambos os seguintes:
a)a cefaleia agravou significativamente a par de outros
sintomas ou sinais clinicos ou imagioldgicos de
crescimento do angioma cavernoso
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b) a cefaleia melhorou significativamente ou resolveu apés a
remocgao do angioma cavernoso.
3. a cefaleia esta localizada de acordo com o local do angioma
cavernoso
D. Nio melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3'

Nota:
|. Hemorragia intracerebral foi excluida, através de investigagcao
apropriada.

Comentdrios: Os angiomas cavernosos sao cada vez mais
reconhecidos na RM. Relatérios de casos isolados sugerem
que alguns angiomas cavernosos podem desencadear crises
semelhantes as da cefaleia em salvas, SUNCT ou enxaqueca.
Contudo, ndo ha nenhum estudo relevante sobre a 6.3.4. Cefaleia
atribuida a angioma cavernoso.

Numa série de 126 doentes sintomaticos com angiomas
cavernosos e mutacao KRITI, apenas 4% referiu a cefaleia como
sintoma inaugural. Pelo contrario, a cefaleia é frequentemente
reportada como consequéncia de hemorragia cerebral ou de
convulsdes, duas das manifestacdes mais comuns dos angiomas
cavernosos; nesses casos, a cefaleia devera ser classificada de
acordo com essas manifestagoes.

6.3.5 Cefaleia atribuida a angiomatose
encéfalotrigeminal ou leptomeningea
(Sindrome de Sturge-Weber)
Codificada noutro local:

A cefaleia atribuida a uma convulsdo secundaria a sindrome
de Sturge-Weber é codificada como 7.6 Cefaleia atribuida a crise
epilética.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B. Estd presente um angioma facial e ha evidéncia em exame de
neuroimagem de angioma meningeo ipsilateral ao angioma facial
C. Ha evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|.a cefaleia desenvolveu-se em estreita relagio temporal
com os outros sintomas e/ou sinais clinicos e/ou evidéncia
imagioldgica de angioma meningeo
2.a cefaleia agravou significativamente a par dos outros
sintomas ou sinais clinicos e imagiolégicos de crescimento
do angioma meningeo
3. a cefaleia é do tipo da enxaqueca, bilateral ou localizada
de acordo com o local do angioma, e associada a aura
contralateral ao angioma.
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrio: ASindrome de Sturge-Weber ocorre exclusivamente
de um modo esporadico, resultando de uma mutacao somatica em
mosaico no gene GNAQ (proteina de ligacao ao nucleétido guanina,
polipéptido Q).

A 6.3.5 Cefaleia atribuida a angiomatose encefalotrigeminal
ou leptomeningea (sindrome de Sturge-Weber) esta pouco
documentada. Mais de 90% dos casos da sindrome de Sturge-
Weber tém convulsées, e metade referem cefaleia pés-convulsao,
que devera ser classificada de acordo. Casos isolados sugerem
que a angiomatose encefalotrigeminal ou leptomeningea podera

ser a causa de enxaqueca sintomatica, particularmente de crises
de enxaqueca com aura prolongada e/ou motora (possivelmente
relacionada com oligoemia crénica).

6.4 Cefaleia atribuida a arterite
Descricao:

Cefaleia causada por e sintoma da inflamacao das artérias
cervicais, cranianas e/ou cerebrais. A cefaleia pode ser o Unico
sintoma da arterite.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B. Foi feito o diagnéstico de arterite
C. Ha evidéncia de causalidade demonstrada por um ou ambos
os seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacdo temporal com
os outros sintomas e/ou sinais clinicos iniciais de arterite ou
conduziu ao diagndstico de  arterite.
2. Presenca de um ou de ambos os seguintes:
a) a cefaleiaagravou significativamente a par do agravamento
da arterite
b) a cefaleia melhorou significativamente a par da melhoria
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.

Descricao:

Cefaleia causada por e sintoma de arterite de células gigantes
(ACG). A cefaleia pode ser o Unico sintoma da ACG, uma doenca
claramente associada a cefaleia. As caracteristicas da cefaleia sao
variaveis

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticada arterite de células gigantes (ACG)
C. Ha evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, um
dos seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacao temporal com
os outros sintomas e/ou sinais clinicos ou bioldgicos iniciais
ou conduziu ao diagndstico de ACG.
2. presenca de um ou de ambos os seguintes:
a) a cefaleia agravoussignificativamente a par do agravamento
da ACG
b) acefaleiamelhorousignificativamente ou desapareceu nos
primeiros trés dias de tratamento com corticosteroides
em altas doses.
3. a cefaleia associa-se a hipersensibilidade do escalpe e/ou
claudicagdo da mandibula
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrios: De todas as arterites e doencas vasculares do
colagénio, a arterite de células gigantes (ACG) é a doenga mais
claramente associada a cefaleia. Deve-se a inflamacdo das artérias
cefdlicas, principalmente dos ramos da artéria carétida externa. A
variabilidade nas caracteristicas da 6.4. | . Cefaleia atribuida a arterite
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de células gigantes e dos outros sintomas associados (polimialgia
reumatica, claudicacao da mandibula) é tal que, qualquer cefaleia
recente e persistente num doente acima de 60 anos devera fazer
suspeitar ACG e levar a investigacao diagnéstica apropriada.

Crises recentes e repetidas de amaurose fugaz associadas a
cefaleia sao muito sugestivas de ACG e necessitam de investigagao
urgente. O maior risco é o de amaurose devido a neuropatia optica
isquémica anterior, que podera ser prevenida pela administragao
imediata de corticosteroides; o intervalo de tempo entre a perda
visual num olho e no outro é geralmente inferior a uma semana. Os
doentes com ACG estao também em risco de sofrerem acidentes
isquémicos cerebrais e deméncia.

O diagnéstico histolégico pode ser dificil, porque a artéria
temporal podera apresentar-se normal em algumas areas (lesées
segmentadas) indicando a necessidade de cortes seriados.

6.4.2 Cefaleia atribuida a angeite primaria do
sistema nervoso central (APSNC)

Termos previamente utilizados: Cefaleia atribuida a angeite
isolada do SNC ou angeite granulomatosa do SNC.

Descricao:

A cefaleia causada por e sintoma de angeite primaria do SNC
(APSNC). A cefaleia é o sintoma dominante desta entidade, mas
nao possui caracteristicas especificas.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticada angeite primaria do SNC (APSNC)
C. Ha evidéncia de causalidade demonstrada por um ou ambos
os seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacao temporal com
os outros sintomas e/ou sinais clinicos iniciais de APSNC ou
conduziu ao diagnédstico de APSNC.
2. presenca de um ou de ambos os seguintes:
a) a cefaleia agravoussignificativamente a par do agravamento
da APSNC
b)a cefaleia melhorou significativamente a par da
melhoria da APSNC, resultante do tratamento com
corticosteroides e/ou imunossupressores
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3!

Nota:
I.Em particular, foram excluidas, através de investigacdo
apropriada, infecdo ou neoplasia do SNC e a sindrome de
vasoconstricao cerebral reversivel.

Comentdrios: A cefaleia é o sintoma dominante na angeite do
SNC (primaria ou secundaria). Esta presente em 50 a 80% dos
casos, conforme o método de diagnéstico utilizado, angiografia e
histologia, respetivamente. Ainda assim, nao tem caracteristicas
especificas e tem pouca utilidade diagnéstica até que os outros sinais
se evidenciem, como défices focais, crises epiléticas, perturbagoes
da consciéncia ou perturbacdes cognitivas. No entanto, a auséncia
simultanea de cefaleia e pleocitose do LCR torna o diagnéstico de
angeite do SNC improvavel.

Aangeite primariado SNC (APSNC) pode apresentar alteracoes
angiograficas muito similares as da sindrome de vasoconstricao
reversivel cerebral (SVCR), incluindo estenoses multifocais das

artérias intracranianas; cefaleias explosivas recorrentes deverao
sugerir o diagnéstico de SVCR e nao APSNC.

A patogénese da 6.4.2 Cefaleia atribuida a angeite primdria do
SNC é multifatorial: por inflamacdo, acidente vascular cerebral
(isquémico ou hemorragico), aumento da pressao intracraniana e/
ou hemorragia subaracnoideia.

O efeito do tratamento é bem menos dramatico do que na
6.4.1 Cefaleia atribuida a arterite de células gigantes. A angeite
primaria do SNC comprovada histologicamente é uma condicao
grave e nao raramente letal.

6.4.3 Cefaleia atribuida a angeite secundaria do
sistema nervoso central (ASSNC)
Descricao:

A cefaleia causada por e sintoma de angeite secundaria do
sistema nervoso central. A cefaleia é o sintoma dominante desta
entidade, mas nao possui caracteristicas especificas.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticada angeite secundaria do sistema nervoso central
(angeite do SNC na presenca de angeite sistémica) (ASSNC)
C. Ha evidéncia de causalidade demonstrada por um ou ambos
os seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacao temporal com
os outros sintomas e/ou sinais clinicos iniciais ASSNC
2. presenca de um ou de ambos os seguintes:
a) a cefaleia agravoussignificativamente a par do agravamento
da angeite sistémica
b) a cefaleia melhorou significativamente a par da melhoria
da angeite sistémica resultante do tratamento com
corticosteroides e/ou tratamento imunossupressor
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrios: A cefaleia é o sintoma dominante na angeite do
SNC (primaria ou secundaria). Esta presente em 50 a 80% dos
casos, conforme o método de diagnéstico utilizado, angiografia e
histologia, respetivamente. Ainda assim, nao tem caracteristicas
especificas e tem pouca utilidade diagnéstica até que outros sinais
se evidenciem, como défices focais, crises epiléticas, perturbacoes
da consciéncia ou perturbacées cognitivas. No entanto, a auséncia
simultanea de cefaleia e pleocitose do LCR torna o diagnéstico de
angeite do SNC improvavel.

As dificuldades sdo acrescidas: |) diagnosticar a angeite do
SNC num doente que se sabe ter patologia que pode provocar
angeite; 2) pesquisar a patologia subjacente (inflamatoria, infeciosa,
maligna, tdxica) num doente que apresenta uma angeite do SNC.

A patogénese da 6.4.3 Cefaleia atribuida a angeite secunddria
do SNC é multifatorial: por inflamacao, acidente vascular cerebral
(isquémico ou hemorragico), aumento da pressao intracraniana e/
ou hemorragia subaracnoideia.

6.5. Cefaleia atribuida a patologia da artéria
carétida cervical ou da artéria vertebral
Descricao:

Cefaleia e/ou dor facial e/ou dor cervical causada por lesées
nao inflamatdrias das artérias carétidas cervicais e/ou das artérias
vertebrais. A dor geralmente tem um inicio subito (mesmo
explosivo). Pode permanecer isolada ou ser um sintoma de alarme
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precedendo os défices focais de um acidente vascular cerebral
isquémico.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia de novo e/ou dor facial ou dor cervical,
preenchendo o critério C
B. Foi demonstrada lesdo de uma artéria cervical ou foi efetuada
cirurgia ou intervencao radioldgica numa artéria cervical
C. Ha evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. a dor desenvolveu-se em estreita relagdo temporal com os
outros sinais locais de patologia arterial cervical ou conduziu
ao diagndstico de patologia arterial cervical
2. presenca de um ou de ambos os seguintes:
a) a dor agravou significativamente a par dos outros sinais
de lesdo arterial cervical
b) a dor melhorou significativamente ou desapareceu até
um més apos o seu inicio.
3. ador é 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 dissecdo de artéria carétida cervical ou da
artéria vertebral

6.5.1.1 Cefaleia ou dor facial ou cervical, aguda,
atribuida a dissecio da artéria carétida cervical ou da
artéria vertebral

Descricao:

Cefaleia e/ou dor facial e/ou cervical causada por dissecao da
artéria carétida cervical ou da artéria vertebral. A dor é em regra
ipsilateral ao vaso atingido e geralmente de inicio sibito (mesmo
explosivo). Pode permanecer como sintoma isolado ou pode ser
um sintoma de alarme antecedendo um acidente vascular cerebral
isquémico.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia e/ou dor facial e/ou dor cervical, de novo,
preenchendo o critério C e D
B. Foi diagnosticada disseg¢ao da artéria carétida cervical ou da
artéria vertebral
C. Ha evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. a dor desenvolveu-se em estreita relagdo temporal com os
outros sinais locais de dissecao arterial cervical ou conduziu
ao diagndstico de dissecao arterial cervical
2. presenca de um ou de ambos os seguintes:
a) a dor agravou significativamente a par dos outros sinais
de dissecao arterial cervical
b) a dor melhorou significativamente ou desapareceu até
um més apoés o seu inicio
3. presenca de um ou de ambos os seguintes:
a) a dor é severa e continua durante varios dias, mas pode
ser mais prolongada
b) a dor antecede os sinais de isquemia aguda cerebral ou
retiniana
4. a dor é unilateral e ipsilateral a arterial cervical afetada.
D. qualquer um dos seguintes:
|. a cefaleia desapareceu em trés meses'

2. a cefaleia ainda nao desapareceu, mas nao passaram ainda
trés meses'
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:
I.Os trés meses devem ser contabilizados a partir de
estabilizacdo, espontanea ou devida a tratamento, e nio a
partir do inicio da dissecao cervical arterial

Comentdrios: A cefaleia com ou sem dor cervical pode ser
a Unica manifestacao da dissecao arterial cervical. E sem duvida
o sintoma mais frequente (55 a 100% dos casos) e é também o
sintoma inaugural mais comum (33 a 86% dos casos) desta patologia.

A 6.5.1.1 Cefaleia ou dor facial ou dor cervical, aguda, atribuida
a dissecdo da artéria carétida cervical ou da artéria vertebral é
geralmente unilateral (ipsilateral a dissegao), severa e persistente
(em média dura quatro dias). Nao ha, contudo, um padrao
especifico e pode, muitas vezes, ser bastante enganadora,
simulando outras cefaleias como |. Enxaqueca, 3.1 Cefaleia em
salvas ou 4.4 Cefaleia explosiva primdria. E frequente existirem
sinais associados (de isquemia retiniana ou cerebral e sinais locais):
uma sindrome de Horner dolorosa, um acufeno doloroso de
inicio stbito ou uma paralisia dolorosa do Xll nervo craniano sao
fortemente sugestivos de dissecao carotidea.

A dissecdo arterial cervical pode estar associada a dissecao
arterial intracraniana, que é uma causa potencial de hemorragia
subaracnoideia. A 6.7.4. Cefaleia atribuida a dissecdo arterial
intracraniana pode também estar presente para além da 6.5.1.1
Cefaleia ou dor facial ou dor cervical, aguda, atribuida a dissecdo da
artéria carétida cervical ou da artéria vertebral.

A 6.5.1.1 Cefaleia ou dor facial ou dor cervical, aguda, | atribuida a
dissecdo da artéria carétida cervical ou da artéria vertebral geralmente
antecede o inicio dos sinais de isquemia e, portanto, requer
diagnéstico e tratamento precoces. O diagnéstico é baseado na
RM cervical com supressao de gordura, duplex scan, angioRM e/ou
angioTC e, em casos duvidosos, na angiografia convencional. Pode
ser necessario executar varios destes métodos diagnésticos, uma
vez que qualquer um deles pode ser normal.

Nao existem estudos randomizados sobre o tratamento,
mas ha um consenso a favor da utilizacado da heparina seguida
de varfarina por trés a seis meses, de acordo com a qualidade da
recuperagao arterial.

6.5.1.2 Cefaleia ou dor facial ou cervical, persistente,
atribuida a dissecdo prévia da artéria carétida cervical
ou da artéria vertebral.
Descrigao:

Cefaleia causada por dissecao da cardtida cervical ou da
artéria vertebral e persistindo por mais de trés apds a dissecao
ter estabilizado

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia previamente diagnosticada como 6.5.1.1 Cefaleia ou
dor facial ou dor cervical, aguda, atribuida a dissecdo da carétida
cervical ou dissecdo da artéria vertebral

B. A dissecao esta estabilizada, espontaneamente ou através de
tratamento

C. Acefaleia persistiu por mais de 3 meses ap6s estabilizacdo da dissecao

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.
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Comentdrio: Alguns estudos documentaram a existéncia
de cefaleias preenchendo os critérios de 6.5.1.2 Cefaleia ou dor
facial ou cervical, persistente, atribuida a dissecdo prévia da artéria
carétida cervical ou da artéria vertebral. E necessaria investigacao
para identificar fatores de risco para tal cefaleia persistente; a
histéria prévia de |. Enxaqueca pode estar implicada assim como
ansiedade/depressao.

6.5.2 Cefaleia p6s-endarterectomia
Descricao:

Cefaleia causada pelo procedimento cirGrgico de
endarterectomia carotidea. A dor pode também atingir o pescoco
e a face. Pode permanecer como sintoma isolado mas também
pode ser o sintoma de alarme que antecede os sinais focais de
um acidente vascular cerebral (na maioria das vezes hemorragico).

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia de novo, preenchendo o critério C:
B. Foi realizada uma endarterectomia carotidea
C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos,
dois dos seguintes:
|. a cefaleia aparece até uma semana apds a cirurgia
2. a cefaleia desaparece até um més apds a cirurgia
3. ambos os seguintes:
a) a cefaleia é unilateral, ipsilateral a endarterectomia carotidea,
b) a cefaleia possui uma das trés seguintes caracteristicas':
i. dor ligeira difusa
ii. dor semelhante a da cefaleia em salvas, ocorrendo
uma a duas vezes ao dia, em crises com duragao de
duas as trés horas
iii. dor muito intensa pulsatil
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3?

Nota:
|. Trés subtipos da 6.5.2. Cefaleia pds-endarterectomia foram
descritos, mas nao sao codificados separadamente:
a)uma cefaleia isolada, ligeira e difusa ocorrendo nos
primeiros dias apds a cirurgia
b) uma dor unilateral semelhante a cefaleia em salvas, durando
entre 2 a 3 horas e ocorrendo uma a duas vezes ao dia
c) dor pulsatil e severa ocorrendo trés dias ap6s a cirurgia
2. Foi excluida uma dissecao arterial através dos métodos
apropriados

Comentdrio: Dos trés subtipos da 6.5.2. Cefaleia pos-
endarterectomia o primeiro e mais frequente (até 60% dos casos)
é uma condigao benigna autolimitada enquanto que o segundo
tipo (reportado em até 38% dos casos) desaparece em cerca
de duas semanas. O terceiro tipo faz parte da rara sindrome de
hiperperfusdo, frequentemente precede um aumento da pressiao
arterial e o inicio de crises epiléticas ou défices neurolégicos por
volta do sétimo dia. Requer um tratamento urgente, uma vez que
estes sintomas podem ser prentncio de uma hemorragia cerebral.

6.5.3. Cefaleia atribuida a angioplastia ou a
colocacdo de “stent” carotideo ou vertebral
Descricao:

Cefaleia causada por procedimentos endovasculares de angioplastia
cervical e/ou colocacio de stent. A dor pode também atingir o pescoco

e a face. Pode permanecer como sintoma isolado, mas também pode
ser um sintoma de alarme que antecede os sinais focais de um acidente
vascular cerebral (na maioria das vezes hemorragico).

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia de novo, preenchendo o critério C
B. Foi realizada uma angioplastia ou colocado um stent carotideo
ou vertebral
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por todos os seguintes:
|. a cefaleia aparece até uma semana apds a angioplastia e/ou
colocagao de stent
2. a cefaleia desaparece até um més apés a angioplastia e/ou
colocacao de stent
3. a cefaleia € ipsilateral a angioplastia e/ou a colocacao de stent
D. Nio melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3'

Nota:
|. Foi excluida a presenca de dissecao arterial, através dos
métodos apropriados.

Comentdrios: A angioplastia e/ou a colocagdo de stent
carotideo e vertebral sio executados para tratar estenoses
arteriais cervicais.

Numa série de 64 doente que colocaram stent carotideo,
ocorreu cefaleiaem um terco, geralmente nos primeiros |0 minutos
apds o procedimento e foi ligeira, ipsilateral, frontotemporal e de
tipo pressao; geralmente desapareceu em |0 minutos. Outros
dados sobre a 6.5.3 Cefaleia atribuida a angioplastia ou a colocagao
de stent carotideo ou vertebral permanecem escassos. A cefaleia nao
é mencionada nos grandes ensaios que comparam endarterectomia
carotidea com colocacao de stent carotideo.

A 6.5.3 Cefaleia atribuida a angioplastia ou a colocacdo de stent
carotideo ou vertebral também foi descrita como fazendo parte de
uma rara sindrome de hiperperfusao.

6.6 Cefaleia atribuida a patologia venosa
craniana

6.6.1 Cefaleia atribuida a trombose venosa
cerebral (TVC)
Descricao:

Cefaleia causada por trombose venosa cerebral. Nao tem
caracteristicas  especificas: mais frequentemente ¢ difusa,
progressiva e severa, mas pode ser unilateral e de inicio sibito

(mesmo explosivo), ou ligeira ou ainda semelhante a enxaqueca

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia de novo, preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticada uma trombose venosa cerebral (TVC)
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os seguintes:
|.a cefaleia apareceu em estreita relagao temporal com os
outros sintomas e/ou sinais clinicos de TVC ou conduziu ao
diagnéstico de uma TVC
2. presenca de um ou de ambos os seguintes:
a)a cefaleia agravou significativamente a par dos sinais
clinicos e imagiolégicos de extensao da TVC
b) a cefaleia melhorou significativamente ou desapareceu
ap6s melhoria da TVC.
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.
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Comentdrios: A cefaleia é, sem duvida, o sintoma mais
frequente da trombose venosa cerebral (TVC), presente em 80
a 90% dos casos e é também o sintoma inaugural mais comum.

A 6.6.1 Cefaleia atribuida a trombose venosa cerebral nao
apresenta caracteristicas especificas, mas habitualmente ¢ difusa,
progressiva, de grande intensidade e associada a outros sinais de
hipertensao intracraniana. Pode ser também unilateral e subita,
mas as vezes enganadoras confundindo-se e assemelhando-se a
I.1. Enxaqueca sem aura, 1.2 Enxaqueca com aura, 3.1 Cefaleia em
salvas, 3.4 Hemicrania continua, 4.4 Cefaleia explosiva primdria, 7.2
Cefaleia atribuida a hipotensao de LCR ou 6.2.2 Cefaleia atribuida a
hemorragia subaracnoideia (HSA) néo traumadtica (a TVC pode ser
a causa da HSA).

A cefaleia pode ser a Gnica manifestacao da TVC, mas em mais
de 90% dos casos associa-se a sinais focais (défices neurolégicos
ou crises epiléticas) e/ou sinais de hipertensao intracraniana,
encefalopatia subaguda ou sindrome do seio cavernoso.

Dada a auséncia de caracteristicas especificas da 6.6.| Cefaleia
atribuida a trombose venosa cerebral, qualquer cefaleia recente e
persistente deve levantar suspeita, especialmente se houver uma
condigao protromboética subjacente. O diagnéstico é baseado em
exames de neuroimagem (RM com sequéncias ponderadas em
T2* e angio-RM, ou TC e angio-TC, ou angiografia intra-arterial
em casos duvidosos). O tratamento devera ser iniciado o mais
rapidamente possivel e inclui tratamento sintomatico, heparina
seguida de anticoagulante oral, no minimo por seis meses, e,
quando indicado, o tratamento da causa subjacente.

6.6.2 Cefaleia atribuida a colocacdo de “stent”
em seio venoso craniano
Descricao:

Cefaleia unilateral causada por e no mesmo lado da colocagao
de stent em seio venoso craniano.

Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia unilateral de novo, preenchendo o critério C
B. Foi colocado um stent jugular ou craniano
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por todos os seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se em uma semana apés a colocagio
do stent
2. a cefaleia desapareceu nos trés meses apés a colocacao do
stent
3. a cefaleia é ipsilateral ao lado da colocacao do stent
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3".

Nota:
I. Em particular foi excluida trombose venosa no interior do
stent.

Comentdrio: Ao longo da ultima década a colocacao de
stents em estenoses do seio lateral foi usada como tratamento da
hipertensao intracraniana idiopatica.

Os dados acerca da 6.6.2 Cefaleia atribuida a colocacdo de
stent venoso craniano sao escassos. Numa série de 21 doentes em
quem foi colocado stent por hipertensao intracraniana idiopatica,
10 doentes apresentaram ‘cefaleias do stent’ diferentes das que
apresentavam previamente ao tratamento, no mesmo local que o
stent, na regiao mastdidea e durando cerca de 3 semanas.

6.7. Cefaleias atribuida a outra patologia
arterial intracraniana aguda

6.7.1. Cefaleia atribuida a procedimento
endarterial intracraniano
Descrigao:

Cefaleia unilateral causada diretamente por uma intervencao
endarterial intracraniana, ipsilateral ao procedimento e durando
menos de 24 horas.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia de novo, preenchendo o critério C
B. Foi realizado um procedimento endarterial intracraniano'.
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por pelo menos trés dos
seguintes:
I.a cefaleia desenvolveu-se até uma semana apdés o
procedimento
2. a cefaleia desapareceu até um més apds o procedimento
3. a cefaleia ¢ ipsilateral ao procedimento, ou bilateral
4. a cefaleia tem um dos seguintes grupos de caracteristicas:
a) severa, ocorrendo abruptamente nos segundos apds o
procedimento e durando menos de | hora
b) moderada a severa, desenvolvendo-se horas apés o
procedimento e durando mais de 24 horas
c) ocorrendo em doentes com |. Enxaqueca e apresentando
as caracteristicas da |.| Enxaqueca sem aura ou 1.2
Enxaqueca com aura
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3?

Notas:
|. Por exemplo; angioplastia, embolizagdo ou colocacdo de
stent
2. Existem 3 subtipos reconhecidos (mas nao codificados
separadamente) da 6.7.1 Cefaleia atribuida a procedimento
endarterial intracraniano:

a) um subtipo muito especifico descrito apés insuflagao de
balao ou embolizagdo de malformacao arteriovenosa
ou aneurisma; dor muito intensa, localizada numa éarea
especifica consoante a artéria envolvida, de instalacdo
abrupta que surge poucos segundos apés o procedimento
e que desaparece rapidamente

b) cefaleia que se desenvolve em horas até | dia apds o
procedimento e dura poucos dias

) uma crise de enxaqueca ocorrendo numa pessoa que tem
|. Enxaqueca e que foi desencadeada pelo procedimento
endarterial intracraniano; esta é, por vezes seguida
de cefaleia intermitente recorrente durante varias
semanas (nestes casos o doente deve receber ambos
os diagnoésticos: o tipo ou subtipo apropriado de I.
Enxaqueca e 6.7.1 Cefaleia atribuida a procedimento
endarterial intracraniano).

3. Em especial foram excluidas pelas investigacdes adequadas
disse¢do arterial e rutura arterial.

6.7.2. Cefaleia da angiografia
Descricao:
Cefaleia causada diretamente pela angiografia cerebral.
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Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia de novo, preenchendo o critério C
B. Foi realizada angiografia intra-arterial carotidea ou vertebral
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se durante ou nas 24 horas seguintes
a angiografia
2. a cefaleia desapareceu nas 72 horas apds a angiografia
3. a cefaleia apresenta um dos seguintes grupos de caracteristicas':
a) desenvolveu-se durante a injecdo do contraste e durou
menos de | hora
b) desenvolveu-se poucas horas apés a angiografia e durou
menos de 24 horas
c) ocorreu em doente com |. Enxaqueca e apresenta
as caracteristicas de |.| Enxaqueca sem aura ou 1.2
Enxaqueca com aura
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

Nota:
|. Existem 3 subtipos reconhecidos (mas nao codificados em
separado) da 6.7.2 Cefaleias da angiogradfia

a) ocorrendo durante a angiografia e intimamente
relacionada com a injecao de contraste

b) ocorrendo mais tardiamente, mas nas primeiras 24
horas (ambos estes subtipos siao mais frequentes em
doentes com antecedentes de cefaleia primaria, mas
sao distintamente diferentes nas suas caracteristicas da
cefaleia primaria)

) uma crise de enxaqueca ocorrendo numa pessoa com |.
Enxaqueca e que foi desencadeada pela angiografia (nestes
casos, o doente deve receber ambos os diagnésticos:
o tipo apropriado ou subtipo de |. Enxaqueca e 6.7.2
Cefaleia da angiogrdfia.

Comentdrio: O contraste da angiografia esta contraindicado
em doentes afetados por qualquer dos subtipos da |.2.3 Enxaqueca
hemiplégica pois pode desencadear uma crise potencialmente 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
vasoconstri¢do cerebral reversivel (SVCR)
Descricao:

A cefaleia causada pela sindrome da vasoconstricdo cerebral
reversivel (SVCR) é tipicamente uma cefaleia explosiva que se
repete ao longo de uma a duas semanas, muitas vezes desencadeada
por atividade sexual, esforco, manobra de Valsalva e/ou emogodes.
A cefaleia pode permanecer como o Unico sintoma do SVCR ou
pode ser um sintoma de alarme que precede um acidente vascular
cerebral hemorragico ou isquémico.

Critérios de diagnéstico:

A. Qualquer cefaleia de novo, preenchendo o critério C

B. Foi diagnosticada a sindrome de vasoconstricao cerebral
reversivel (SVCR)

C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada por um ou dois
dos seguintes:
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I.a cefaleia, com ou sem sinais focais e/ou crises epiléticas
conduziu a realizagdo de angiografia (com aspeto “em
rosario”) e ao diagnéstico de SVCR

2. a cefaleia tem uma ou mais das caracteristicas seguintes:

a) inicio explosivo
b) desencadeada por atividade sexual, esfor¢o, manobras
de Valsalva, emocdes, tomar banho e/ou duche
c) presente e recorrente durante < | més apds o inicio,
sem nenhuma cefaleia de novo significativa apés > Imés
D. Um dos seguintes:

I. A cefaleia desapareceu nos 3 meses apés o seu inicio

2. A cefaleia ainda ndo desapareceu, mas nao passaram trés
meses ainda desde o seu inicio

E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3'

Nota:
I. Em especial foi excluida hemorragia subaracnoideia pelos
métodos apropriados.

Comentdrios: A sindrome da vasoconstricio cerebral
reversivel (SVCR) é uma entidade pouco compreendida,
caracterizada clinicamente por uma cefaleia difusa muito intensa
com inicio explosivo mimetizando uma hemorragia subaracnoideia
aneurismatica.

A SVCR é a causa mais frequente de cefaleia explosiva que
se repete ao longo de alguns dias ou semanas. A 6.7.3 Cefaleia
atribuida a sindrome da vasoconstricGo cerebral reversivel pode
raramente ter outros modos de inicio: progredindo rapidamente
em horas ou mais lentamente em dias.

Grandes séries de doentes com SVCR confirmada
demonstraram que até 75% pode apresentar-se com a cefaleia
como Unico sintoma, mas esta entidade pode estar também
associada a défices focais neuroldgicos flutuantes e, por vezes, a
crises epiléticas. A 6.7.3.1 Cefaleia aguda atribuida a sindrome de
vasoconstricdo cerebral reversivel pode ser um sintoma de alarme
antecedendo um acidente vascular cerebral hemorragico ou
isquémico. A cefaleia esta ausente numa minoria de casos de SVCR.

A angiografia é, por definicao, anormal, com segmentos
alternados de constricdes arteriais e dilatacdes (aspeto “em
rosario”). Todavia a angioRM, angioTC e até a angiografia
convencional podem ser normais na primeira semana de evolugao.
Os doentes com cefaleia explosiva recorrente e uma angiografia
normal, mas preenchendo todos os outros critérios de SVCR,
devem ser considerados como tendo 6.7.3.2. Cefaleia aguda
provavelmente atribuida a sindrome da vasoconstricao cerebral
reversivel (SVCR). A RM-CE revela alteracées em 30 a 80% dos
casos incluindo vérios padroes de lesdo incluindo hemorragia
intracraniana (subaracnoideia da convexidade, intracerebral e/
ou subdural), lesdes isquémicas cerebrais e/ou edema cerebral
correspondendo a “sindrome da leucoencefalopatia posterior
reversivel”.

Pelo menos 50% dos casos da SVCR sao secundarios, a maioria
pos-parto e/ou apds exposicao a substdncias vasoativas incluindo
drogas ilicitas, simpaticomiméticos alfa e drogas serotoninérgicas.
A doenca é autolimitada, durando entre | a 3 meses, com o
desaparecimento das alteracdes arteriais (dai o termo “reversivel”)
e, quase sempre, com a resolucao da cefaleia. Contudo a SVCR
pode provocar acidentes vasculares cerebrais com sequelas
permanentes.
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6.7.3.2 Cefaleia aguda provavelmente atribuida
a sindrome da vasoconstricio cerebral reversivel
(SVCR)
Descricao:

Cefaleia com caracteristicas tipicas da cefaleia associada
a sindrome de vasoconstricio cerebral reversivel (SVCR),
nomeadamente cefaleia explosiva que se repete ao longo de
uma a duas semanas e desencadeada por atividade sexual,
esforco, manobra de Valsalva e/ou emogoes, mas em que nao se
demonstrou por angiografia cerebral o aspeto “em rosario” tipico
da SVCR.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia de novo, preenchendo o critério C
B. Existe a suspeita de haver a sindrome de vasoconstricao cerebral
reversivel (SVCR), mas a angiografia cerebral é normal.
C. Existe a probabilidade de relagao causal demonstrada por todos
os seguintes:
|. Pelo menos duas crises de cefaleias no espago de um més
com todas as seguintes caracteristicas:
a) inicio explosivo atingindo o maximo de intensidade em <
| minuto
b) intensidade severa
) durando = 5 minutos
2.Pelo menos uma das crises de cefaleia explosiva foi
desencadeada por um dos seguintes:
a) atividade sexual (imediatamente antes ou durante o
orgasmo)
b) esforco fisico
c) manobra do tipo Valsalva
d) emocdes
e) tomar banho ou duche
f) flexao do tronco
3. nao ocorre nenhuma cefaleia explosiva de novo ou outra
cefaleia significativa até > | més apés o inicio
D. Um dos seguintes:
|. a cefaleia desapareceu nos trés meses apés o seu inicio
2. a cefaleia ainda nao desapareceu, mas nao passaram trés
meses ainda desde o seu inicio
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3'

Nota:
Em especial foi excluida hemorragia subaracnoideia pelos
métodos apropriados.

Comentdrios: A ICHD-3 geralmente nao propde critérios
para cefaleias secundarias provaveis. No entanto, as alteracdes
arteriais da sindrome de vasoespasmo cerebral reversivel (SVCR)
podem ser dificeis de demonstrar.

Em alguns casos de SVCR é necessario repetir a angioTC ou
angioRM durante 2 a 3 semanas apds a instalagao da cefaleia e noutros
é necessaria a realizacdo de angiografia convencional invasiva para
se conseguir detetar a vasoconstricdo. Nos doentes com cefaleia
explosiva recorrente e tipica de SVCR com duracao inferior a um
més e com angiografia inicial normal e, em quem foi excluida outra
causa para as cefaleias pela metodologia apropriada, pode ser feito o
diagnéstico temporario de 6.7.3.2 Cefaleia provavelmente atribuida a
sindrome da vasoconstricdo cerebral reversivel.

6.7.3.3 Cefaleia persistente atribuida a sindrome de
vasoconstricio cerebral reversivel (SVCR) prévia
Descricao:

Cefaleia causada pela sindrome de vasoconstricdo cerebral
reversivel (SVCR) e que persiste mais de trés meses apés o seu

inicio.

Critérios de diagnéstico:

A. Cefaleia previamente diagnosticada como 6.7.3.1 Cefaleia aguda
atribuida a sindrome de vasoespasmo cerebral reversivel (SVCR) e
preenchendo o critério C

B. Normalizagao das artérias cerebrais, evidenciada em angiografia
direta ou indireta de controle, nos trés meses apés o inicio do
SVCR

C. A cefaleia persistiu por > 3 meses ap6s o seu inicio

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

Comentdrio: Alguns estudos documentaram cefaleias que
preenchiam os critérios para 6.7.3.3 Cefaleia persistente atribuida
a sindrome de vasoconstricdo cerebral reversivel (SVYCR) prévio.
Investigacao é necessaria para identificar fatores de risco para esta
cefaleia persistente; uma histéria prévia de |. Enxaqueca pode
estar implicada assim como ansiedade/depressao.

6.7.4. Cefaleia atribuida a dissecdo arterial
intracraniana
Descricao:

Cefaleia causada por dissegdo de uma artéria intracraniana.
A dor é em regra unilateral e ipsilateral ao vaso dissecado e
geralmente de inicio subito (mesmo explosivo). Pode permanecer
como sintoma isolado ou pode ser um sintoma de alarme a
preceder uma hemorragia subaracnoideia ou um acidente vascular
cerebral isquémico

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia de novo, preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticada uma dissecao arterial intracraniana
C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos,
dois dos seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacao temporal com
os outros sintomas e/ou sinais clinicos de dissecao arterial
intracraniana ou conduziu ao seu diagndstico
2. a cefaleia desapareceu num més apés o seu inicio
3. a cefaleia tem uma ou ambas as seguintes caracteristicas
a) inicio abrupto ou explosivo
b) intensidade severa
4. a cefaleia é unilateral e ipsilateral a dissecao.

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

Comentdrios: As disseccoes podem atingir qualquer artéria
intracraniana e podem produzir enfartes isquémicos, compressao
de estruturas adjacentes ou menos frequentemente hemorragias
intracerebrais.

Nos asiaticos a dissecdo arterial intracraniana é mais frequente
que a dissecdo de artéria cervical.

A cefaleia aguda é muitas vezes o sintoma inaugural e pode ser
a Unica manifestacao desta patologia.
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6.8. Cefaleia e/ou aura semelhante a da
enxaqueca atribuida a doenca vascular
cerebral crénica

6.8.1. Cefaleia atribuida a arteriopatia
cerebral autossémica dominante com enfartes
subcorticais e leucoencefalopatia (CADASIL)
Descricao:

Cefaleia recorrente em crises semelhantes a |.2 Enxaqueca
com aura exceto por uma frequéncia inabitual de aura prolongada,
causada por arteriopatia cerebral autossémica dominante com
enfartes subcorticais e leucoencefalopatia (CADASIL). Associa-se
a outras caracteristicas clinicas do CADASIL ou frequentemente é
o seu primeiro sintoma.

Critérios de diagnéstico:
A. Crises recorrentes de enxaqueca com aura tipica, hemiplégica
ou prolongada, preenchendo o critério C
B. Foidemonstradaa presenca de arteriopatia cerebral autossémica
dominante com enfartes subcorticais e leucoencefalopatia
(CADASIL)!
C. Presenca de um ou de ambos os seguintes:
|. a enxaqueca com aura foi a primeira manifestagao clinica de
CADASIL
2. as crises de enxaqueca com aura melhoram ou desaparecem,
quando as outras manifestacdes de CADASIL (i.e., acidente
vascular cerebral isquémico, alteragdes do humor e/ou
disfuncao cognitiva) aparecem e agravam
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:
|. o diagndstico é feito por despiste das mutagdes do gene
NOTCHS3, através de uma simples bidpsia de pele com
imunofixacao dos anticorpos NOTCH3, ou por microscopia
eletrénica para avaliar a presenca de material osmiofilico
granular extracelular no interior da média arterial.

Comentdrios: A arteriopatia cerebral autossémica dominante
com enfartes subcorticais e leucoencefalopatia (CADASIL) é uma
doenga autossémica dominante, com alguns casos esporadicos,
envolvendo as células musculares lisas da média das pequenas
artérias do cérebro. E o resultado de mutagoes do gene NOTCH3.

A CADASIL é caracterizada clinicamente por pequenos
enfartes profundos de repeticao, deméncia subcortical, alteracoes
do humor e num terco dos casos por crises tipicamente de 1.2
Enxaqueca com aura exceto pela frequéncia inusual de aura
prolongada. Nestes casos é geralmente o primeiro sintoma da
doenca; aparece em média aos 30 anos de idade, cerca de |5 anos
antes dos acidentes vasculares cerebrais isquémicos e 20 a 30 anos
antes do 6bito.

A RM apresenta sempre alteracdes evidentes da substancia
branca nas sequéncias ponderadas em T2.

6.8.2. Cefaleia atribuida a encefalopatia
mitocondrial, acidose lactica e episédios
semelhantes a acidente vascular cerebral
isquémico (MELAS)
Descricao:

Cefaleia, que ou é recorrente em ataques semelhantes a

enxaqueca ou é o sintoma inaugural dos episddios semelhantes
a acidente vascular cerebral isquémico, causada por e associada
a outras caracteristicas clinicas da encefalopatia mitocondrial,
acidose lactica e episédios semelhantes a acidente vascular
cerebral isquémico (MELAS).

Critérios de diagnéstico:
A. Crises recorrentes de cefaleia preenchendo o critério C
B. Foi demonstrada uma alteracao genética mitocondrial associada
a encefalopatia mitocondrial, acidose lactica e episodios
semelhantes a acidente vascular cerebral isquémico (MELAS)
C. Presenca de um ou de ambos os seguintes:
|. crises recorrentes de enxaqueca com ou sem aura
2. cefaleia aguda precedendo ou estando associada aos défices
neurolégicos focais e/ou a crises epiléticas

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

Comentdrios: A encefalopatia mitocondrial, acidose lactica
e episédios semelhantes a acidente vascular cerebral isquémico
(MELAS) é uma doenga mitocondrial geneticamente heterogénea
com um fendtipo clinico variavel, incluido sintomas de
envolvimento do SNC (crises epiléticas, hemiparésia, hemianépsia,
cegueira cortical, surdez neurossensorial e/ou vomitos episodicos).
A cefaleia é frequente na MELAS, quer como crises recorrentes
semelhantes a enxaqueca, quer como o sintoma inaugural dos
episddios semelhantes a acidentes vasculares cerebrais.

A elevada frequéncia de crises semelhantes as da enxaqueca,
fazendo parte da MELAS, conduziu a hipétese de que as mutacdes
mitocondriais possam estar envolvidas na enxaqueca com aura;
no entanto a mutacao 3243 nao foi detetada em dois grupos de
sujeitos com |.2 Enxaqueca com aura. Outras mutagoes, ainda nao
identificadas podem estar implicadas, quer na enxaqueca quer
nos acidentes vasculares cerebrais isquémicos, ja que as crises
de enxaqueca, sobretudo com aura, também ocorrem nas outras

doengas mitocondriais

6.8.3. Cefaleia atribuida a angiopatia de
Moyamoya (AMM)
Descricao:

Cefaleia crénica recorrente que pode ser semelhante a
enxaqueca, causada por e associada as outras caracteristicas
clinicas da angiopatia de Moyamoya.

Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia recorrente preenchendo o critério C
B. Evidéncia por neuroimagem de angiopatia de Moyamoya (AMM)
C. Evidéncia de casualidade demonstrada por ambas as seguintes:
I. A cefaleia desenvolveu-se em estreita relacao temporal
com os outros sintomas e ou sinais clinicos e/ou evidéncia
imagiolégica de AMM ou conduziu ao seu diagnéstico
2. um ou ambos os seguintes:

a) a cefaleia agravou significativamente a par com os outros
sintomas e/ou sinais clinicos e/ou sinais radiolégicos de
agravamento da AMM

b) a cefaleia melhorou significativamente apés cirurgia de
revascularizagao

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
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Comentdrios: A angiopatia de Moyamoya (AMM) caracteriza-
se por estenose progressiva bilateral e oclusio da porcao
intracraniana da carétida interna, artérias cerebrais médias e
anteriores. Varios genes de suscetibilidade foram identificados
ou localizados na AMM. Noutros doentes, a AMM esta associada
a outras entidades (anemia de células falciformes, sindrome de
Down e radioterapia) e é referida como a sindrome de Moyamoya.

A AMM geralmente apresenta-se na infancia ou na adolescéncia
com acidentes vasculares cerebrais isquémicos ou hemorragicos
que podem causar cefaleia aguda. Aparte destes eventos vasculares
agudos, a cefaleia é extremamente frequente tanto nas criancas
como nos adultos com AMM, fenotipicamente mais semelhante a
|.1 Enxaqueca sem aura, |.2 Enxaqueca com aura, 1.2.3. Enxaqueca
hemiplégica ou 2. Cefaleia de tipo tensdo; crises semelhantes as da
cefaleia em salvas foram raramente reportadas.

A cirurgia de revascularizagao tem efeitos variaveis na cefaleia
da AMM com melhoria em alguns doentes, persisténcia noutros, e
ainda cefaleia de novo apés a cirurgia noutro grupo.

6.8.4 Aura semelhante a da enxaqueca atribuida
a angiopatia amiloide cerebral (AAC)
Descricao:

Crises de aura semelhantes a enxaqueca, de inicio tardio, sem
cefaleia ou com ligeira cefaleia também denominadas de ‘crises de
amiloide’, causado por e em associacdo as outras caracteristicas
clinicas de angiopatia amiloide cerebral, muitas vezes no contexto
de hemorragia subaracnoideia da convexidade.

Critérios de diagnéstico:
A. Crises de novo de aura semelhante as da enxaqueca, com ou
sem cefaleia ligeira, preenchendo o critério C
B. Evidéncia de angiopatia amiloide cerebral (AAC) por
neuroimagem ou bidpsia cerebral
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por um ou mais dos
seguintes:
|. a aura desenvolveu-se em estreita relacao temporal com os
outros sintomas e/ou sinais clinicos de AAC, ou conduziu ao
seu diagndstico
2.a aura agravou significativamente em paralelo com o
agravamento dos sinais clinicos e/ou radiolégicos de
agravamento da AAC
3. idade de inicio acima dos 50 anos de idade.
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:
|. As sequéncias de RM sensiveis a hemoglobina sao importantes
no diagnéstico de angiopatia amiloide cerebral, e devem ser
realizadas em qualquer doente com aura semelhante a da
enxaqueca com inicio tardio.

Comentdrios: A angiopatia amiloide cerebral (AAC) é uma
doenca de pequenos vasos associada a progressiva deposicao
de amiloide nas paredes dos vasos leptomeningeos e corticais.
As formas esporadicas sdao muito mais frequentes que as formas
hereditarias familiares.

A AAC é uma causa major de hemorragia intracerebral lobar
sintomatica, episddios focais transitérios nos idosos e declinio
cognitivo. Os episédios focais transitérios incluem tanto fenémenos
positivos semelhantes aos da aura de enxaqueca (parestesias

que alastram e/ou fenémenos visuais positivos) como sintomas
neurolégicos negativos semelhantes a AlT, e podem ser causados
por siderose cortical superficial ou hemorragia subaracnoideia
da convexidade. Estes episédios estao associados a um alto risco

precoce de hemorragia intracerebral sintomatica.

6.8.5 Cefaleia atribuida a sindrome de
vasculopatia retiniana com leucoencefalopatia
cerebral e manifestacées sistémicas (SVRLCMS)
Descricao:

Cefaleia recorrente com crises semelhantes a enxaqueca,
sobretudo sem aura, causada pela sindrome de vasculopatia
retiniana com leucoencefalopatia cerebral e manifestacdes
sistémicas (SVRLCMS). Pode estar associada as outras
manifestagoes clinicas da SVRLCMS ou pode ser a sua manifestagao
clinica inicial.

Critérios de diagnéstico:

A. Crises recorrentes semelhantes a crises de enxaqueca com e
sem aura, preenchendo o critério C

B. A sindrome de vasculopatia retiniana com leucoencefalopatia
cerebral e manifestacbes sistémicas (SVRLCMS) foi
demonstrada'

C. As crises semelhantes a enxaqueca sao secundarias e fazem
parte das manifestacoes clinicas desta sindrome.

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

Nota:
I. O diagnéstico faz-se por teste genético para as mutacoes
do TREXI

Comentdrios: A sindrome de vasculopatia retiniana com
leucoencefalopatia cerebral e manifestacées sistémicas (SVRLCMS)
é uma doenca sistémica de pequenos vasos, autossémica
dominante causada por mutacdo do C-terminal no TREXI.
Caracteriza-se clinicamente por défices neurolégicos focais,
declinio cognitivo, disttrbios psiquiatricos, convulsoes, varias
manifestagdes sistémicas e, em pelo menos metade dos casos,
crises semelhantes as da enxaqueca. Outras manifestacdes clinicas
sdo o defeito visual por retinopatia vascular, declinio neurolégico e
morte prematura por lesdes progressivas e captantes da substancia
branca cerebral. O espectro clinico ainda inclui atingimento da
funcao hepatica e renal, anemia por vezes associada a hemorragia
gastrointestinal e hipertensao. Nos doentes mais jovens, em quem
aRM pode ser normal, as manifestages clinicas incluem fenémeno
de Raynaud ligeiro (54%), enxaqueca (maioria sem aura: 42%) e
distarbios psiquiatricos (23%). O diagnéstico nestes casos pode

ser suspeitado pela histéria familiar.

6.8.6 Cefaleia atribuida a outra doenca vascular
cerebral crénica
Descricao:

Crises de cefaleia semelhante a enxaqueca, com e sem aura,
causada por e ocorrendo como parte das manifestacoes clinicas
de uma vasculopatia intracraniana crénica genética ou nao genética

para além das anteriormente descritas.
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Critérios de diagnéstico:

A. Crises recorrentes semelhantes as da enxaqueca com e sem
aura, preenchendo o critério C

B. Foi demonstrada uma vasculopatia intracraniana crénica
genética ou nao genética

C. Ascrises semelhantes a enxaqueca sao secundarias e fazem parte
das manifestagdes clinicas da angiopatia crénica intracraniana.

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

Comentdrios: Crises recorrentes semelhantes a enxaqueca
foram descritas como parte das manifestagoes clinicas dahemiparesia
hereditdria infantil autossémica dominante, tortuosidades arteriais
retinianas e leucoencefalopatia (HHITARL), uma condicao devida a
mutacées COL4AI. Apenas foram descritas poucas familias com
esta patologia. Por causa das outras manifestacoes severas, estas
crises semelhantes a enxaqueca nunca foram sistematicamente
investigadas na HHITARL, mas parecem assemelhar-se sobretudo
a |.2 Enxaqueca com aura.

Todas as outras patologias vasculares intracranianas, raras,
genéticas e nao genéticas crénicas podem potencialmente causar

crises semelhantes as da enxaqueca.

6.9. Cefaleia atribuida a apoplexia pituitaria
Descricao:

Cefaleia causada por apoplexia pituitaria, geralmente com
instalacao abrupta (mesmo explosiva) e de grande intensidade,
acompanhada, logo desde o inicio ou mais tarde, por sintomas
visuais e/ou hipopituitarismo.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia de novo, preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticado um enfarte hemorragico agudo da hipédfise.
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacdo temporal com
os outros sintomas e/ou sinais clinicos de apoplexia pituitaria,
ou conduziu ao diagnéstico de apoplexia pituitaria.
2. presenca de um ou de ambos os seguintes:
a)a cefaleia agravou significativamente a par de outros
sintomas e/ou sinais clinicos de apoplexia pituitaria
b) a cefaleia melhorou significativamente a par de outros
sintomas e/ou sinais clinicos de melhoria da apoplexia
pituitaria.
3. a cefaleia é muito intensa, de inicio stbito ou explosivo.
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentdrio: Esta sindrome clinica rara é uma situacao
aguda e potencialmente fatal. E uma das causas de hemorragia
subaracnoideia nao aneurismatica.

E também uma das causas de cefaleia explosiva. A maioria
ocorre como a primeira manifestacado do aumento rapido de
volume de um macroadenoma hipofisario nao funcionante que
sofreu uma hemorragia e/ou um enfarte.

A ressonancia magnética é mais sensivel que a TC para detetar

a patologia intrasselar.
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7. Cefaleia atribuida a patologia intracraniana
nao vascular
7.1 Cefaleia atribuida a hipertensao do liquido cefalo raquidiano (LCR)
7.1.1 Cefaleia atribuida a hipertensao intracraniana idiopatica (HICI)
7.1.2 Cefaleia atribuida a hipertensao intracraniana secundaria
a causas metabdlicas, téxicas ou hormonais
7.1.3 Cefaleia atribuida a hipertensao intracraniana secundaria
a perturbacao cromossémica
7.1.4 Cefaleia atribuida a hipertensao intracraniana secundaria
a hidrocefalia
7.2 Cefaleia atribuida a hipotensao do LCR
7.2.1 Cefaleia pés puncao dural
7.2.2 Cefaleia por fistula de LCR
7.2.3 Cefaleia atribuida a hipotensao intracraniana espontanea
7.3 Cefaleia atribuida a doenca intracraniana inflamatéria nao
infeciosa
7.3.1 Cefaleia atribuida a neurossarcoidose
7.3.2 Cefaleia atribuida a meningite assética (nao infeciosa)
7.3.3 Cefaleia atribuida a outra doenca intracraniana inflamatéria
nao infeciosa
7.3.4 Cefaleia atribuida a hipofisite linfocitaria
7.3.5 Sindrome de cefaleia e défices neuroldgicos transitérios e
linfocitose do LCR (HaNDL)
7.4 Cefaleia atribuida a neoplasia intracraniana
7.4.1 Cefaleia atribuida a tumor intracraniano
7.4.1.1 Cefaleia atribuida a quisto coloide do terceiro
ventriculo
7.4.2 Cefaleia atribuida a meningite carcinomatosa
7.4.3 Cefaleia atribuida a hiper ou hipossecregao hipotaldamica
ou hipofisaria
7.5 Cefaleia por injecéo intratecal
7.6 Cefaleia por crise epilética
7.6.1 Hemicrania epilética
7.6.2 Cefaleia pos crise epilética
7.7 Cefaleia atribuida a Malformacao de Chiari tipo | (MCI)
7.8 Cefaleia atribuida a outra patologia intracraniana nao vascular

Comentarios Gerais

Cefaleia primdria, secunddria ou ambas?

Quando uma nova cefaleia ocorre, pela primeira vez, em
estreita relacao temporal com uma doenca intracraniana nao
vascular, classifica-se como cefaleia secundaria atribuida a essa
doenga intracraniana. Isto é verdadeiro se a cefaleia tiver as
caracteristicas de qualquer uma das cefaleias primarias classificadas
na primeira parte da ICHD-3. Quando uma cefaleia preexistente
com caracteristicas de cefaleia primaria se torna crénica ou piora
de modo significativo (a frequéncia e/ou intensidade aumentam
duas ou mais vezes) em relacao temporal com uma patologia
intracraniana nao vascular, tém de ser feitos, tanto o diagnéstico
da cefaleia inicial, como o diagnéstico de uma cefaleia do grupo
7. Cefaleia atribuida a uma patologia intracraniana néo vascular (ou
um dos seus subtipos), desde que haja clara evidéncia de que a
patologia pode causar cefaleia.

Introducdo

Neste capitulo estao incluidas as cefaleias atribuidas a alteragoes
da pressao intracraniana. Tanto o aumento como a reducao da
pressao do LCR podem levar ao aparecimento de cefaleias. Outras
causas de cefaleias aqui definidas sdao as doencas inflamatérias

nao infeciosas, as neoplasias intracranianas, as crises epiléticas e
situagdes raras, como as malformacdes de Chiari tipo | e outras
perturbagdes intracranianas nao vasculares.

Em comparacao com as cefaleias primarias, existem poucos
estudos epidemioldgicos sobre este tipo de cefaleias. Do mesmo
modo, praticamente nao existem ensaios terapéuticos controlados.

Para uma cefaleia atribuida a qualquer uma das perturbacdes
intracranianas nao vasculares aqui descritas, os critérios de
diagnéstico incluem sempre que possivel:

A. A cefaleia preenche o critério C
B. Foi diagnosticada uma patologia intracraniana nao vascular que
se sabe poder causar cefaleia
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
|. a cefaleia desenvolve-se em estreita relacao temporal com
o inicio da patologia intracraniana
2. um ou os dois seguintes:
a) o agravamento da cefaleia e da patologia intracraniana foram
concomitantes
b) a melhoria da cefaleia e da patologia intracraniana foram
concomitantes
3. a cefaleia tem caracteristicas tipicas de uma patologia
intracraniana nao vascular
4. existe outra evidéncia da causa
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico ICHD-3

As cefaleias, que persistem por mais de um més apdés o
tratamento bem-sucedido ou a resolugdo espontanea da lesdo
intracraniana, tém geralmente outros mecanismos na sua génese. As
cefaleias cronicas, que persistem mais de trés meses apds terapéutica
ou remissao das doengas intracranianas, estao definidas no Apéndice
para fins de investigacdo. Estas cefaleias existem, mas tém sido
pouco estudadas, e a sua inclusdo no apéndice tem a intengdo de
estimular a investigacao futura sobre elas e seus mecanismos.

7.1 Cefaleia atribuida a hipertensido do LCR
Codificada noutro local:

A cefaleia atribuida a hipertensao intracraniana ou hidrocefalia
secundaria a neoplasia intracraniana é codificada em 7.4.1 Cefaleia
atribuida a tumor intracraniano.

Descricao:

A cefaleia causada por aumento da pressao do LCR geralmente
acompanha-se de outros sintomas e/ou sinais de hipertensao
intracraniana.

Critérios de diagnéstico:
A.Uma nova cefaleia ou um agravamento significativo' de uma
cefaleia preexistente e que preencha o critério C
B. Foi diagnosticada hipertensao intracraniana com ambos os
seguintes:
|. Aumento da pressao do LCR superior a 250 mm de LCR (ou
280 mm LCR em criancas obesas)?
2. exame citoquimico normal.
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por um ou ambos dos
seguintes:
|.a cefaleia surgiu em relagdo temporal com a hipertensao
intracraniana, ou levou ao seu diagnéstico
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2. a cefaleia melhora com a redugao da pressao intracraniana
3. edema papilar
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3?

Notas:

|.“Agravamento significativo” significa aumento da frequéncia e
/ou intensidade duas ou mais vezes, de acordo com a regra geral
de distingdo entre cefaleia secundaria de cefaleia primaria.

2. Para fins de diagnéstico, a pressao do LCR deve ser medida
na auséncia de tratamentos para baixar a pressao intracraniana. A
pressao do LCR deve ser feita com puncao lombar em decubito
lateral sem medicacao sedativa ou com monitorizacao epidural ou
intraventricular. Devido a variacao da pressao do LCR ao longo
do dia, uma medicdo isolada pode nao ser indicativa da pressao
média ao longo das 24 horas: em caso de incerteza, pode ser
necessario uma monitorizagao prolongada da pressao lombar ou
intraventricular.

3. Foi excluida uma neoplasia intracraniana.

Comentdrio: 7.1 Cefaleia atribuida a hipertensdo do LCR é
um tipo de cefaleia. O diagnéstico, a ser feito, deve ser sempre
temporario, dependendo da investigacao da causa da hipertensao
do LCR; a cefaleia deve ser reclassificada para o subtipo adequado.

7.1.1 Cefaleia atribuida a hipertensao intracraniana
idiopatica (HICI)

Termos previamente utilizados: Hipertensao intracraniana
benigna, pseudotumor cerebri, hidropsia meningea, meningite
serosa.

Descricao:

Nova cefaleia, ou agravamento significativo' de uma cefaleia
preexistente causada por hipertensdo intracraniana idiopatica,
geralmente acompanhada por outros sintomas e/ou sinais clinicos
e/ou neuro imagioldgicos de HICI, com caracteristicas tipicas
sugestivas de HICI.

Critérios de diagnéstico:
A. Nova cefaleia ou agravamento significativo' de uma cefaleia
preexistente e que preencha o critério C
B. Ambos os seguintes:
|. Foi feito o diagnéstico de HICI2
2. Aumento da pressao do LCR superior a 250 mm de LCR (ou
280 mm LCR em criancas obesas)*
C. Um ou ambos os seguintes:
|. a cefaleia surgiu em relagao temporal com a HICI ou levou
ao seu diagndstico.
2. a cefaleia acompanha-se por um ou ambos os seguintes:
a) acufeno pulsatil
b) edema papilar*
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.>¢

Notas:
|. “Agravamento significativo” significa aumento da frequéncia
e /ou intensidade duas ou mais vezes, de acordo com a
regra geral de distingao entre cefaleia secundaria de cefaleia
primaria.
2. O diagnéstico de HICI deve ser feito com cautela nos
doentes com alteragiao do estado mental.

3. Para fins de diagndstico, a pressio do LCR deve ser
medida na auséncia de tratamentos para baixar a pressao
intracraniana. A pressao do LCR deve ser feita com puncao
lombar em decubito lateral sem medicagcdo sedativa ou
com monitorizacao epidural ou intraventricular. Devido a
variacao da pressao do LCR ao longo do dia, uma medigao
isolada pode nao ser indicativa da pressao média ao longo
das 24 horas: em caso de incerteza pode ser necessario
uma monitorizacao prolongada da pressio lombar ou
intraventricular.

4. Deve-se distinguir edema papilar de pseudo edema papilar
ou de edema do disco ético. A maioria dos doentes com
HICI tém edema papilar e o diagnéstico deve ser feito com
cuidado naqueles que nao o tém.

5.A 7.1.1 Cefaleia devida a hipertensdo intracraniana idiopdtica
pode simular as cefaleias primarias, especialmente a 1.3
Enxaqueca crénica e a 2.3 Cefaleia de tipo tensdo crénica; por
outro lado estas entidades coexistem frequentemente com
HICI

6. A 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos deve ser
excluida nos doentes sem edema papilar, sem parésia
do oculomotor externo ou sem sinais imagioldgicos
caracteristicos de HICI.

Comentdrios: A Hipertensao intracraniana idiopatica (HICI)
ocorre mais frequentemente em mulheres jovens e obesas (que,
por sua vez, também podem ter um diagndstico errado de HICI).

7.1.1 Cefaleia atribuida a hipertensdo intracraniana idiopdtica nao
tem caracteristicas especificas e assemelha-se frequentemente a |.
Enxaqueca ou a 2. Cefaleia de tipo tensdo. A ocorréncia diaria nao é
necessaria para o diagnéstico.

A melhoria da cefaleia apds retirada de LCR apoia o
diagnéstico, mas nao é diagnéstica por si: pode observar-se este
facto em doentes com outro tipo de cefaleias (sensibilidade de
72% e especificidade de 77% para 7.1.1 Cefaleia por hipertensao
intracraniana idiopdtica).

Os achados neuroimagioldgicos compativeis com HICI sao a
sela turca vazia, alargamento do espaco subaracnoideu periéptico,
achatamento da esclera posterior, protusdo da papila do nervo
Stico para o vitreo e estenose do seio venoso transverso.

7.1.2 Cefaleia atribuida a hipertensao intracraniana
secundaria a causas metabdlicas, téxicas ou
hormonais.

Codificada noutro local:

A cefaleia atribuida a hipertensdo intracraniana, devida a
traumatismo craniano, doenca vascular ou infecao intracraniana é
codificada de acordo com a situagdo que estiver presente.

A cefaleia atribuida a hipertensédo intracraniana, ocorrendo
como efeito secundario de medicacdo, estd codificada como
8.1.10 Cefaleia por uso crénico de medicacdo que ndo para cefaleias.

Descricao:

A cefaleia é causada por hipertensao intracraniana secundaria
a um conjunto de doencas sistémicas e acompanhada por outros
sinais e/ou sintomas e/ou sinais imagiolégicos de hipertensao
intracraniana e da doenca subjacente. A cefaleia desaparece com a
resolucao da doenca sistémica.
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Critérios de diagnéstico:
A. Cefaleia que preencha os critérios para 7.1 Cefaleia atribuida a
hipertensdo do LCR e o critério C
B. Hipertensdo intracraniana foi atribuida a perturbacao
metabdlica, toxica ou hormonal'
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por um ou ambos os
seguintes:
|. a cefaleia surgiu em relacao temporal com o aumento da
pressdo do LCR, ou levou a descoberta
2. um ou os dois seguintes:
a) o agravamento da cefaleia e o aumento da pressao do
LCR foram concomitantes
b) a melhoria da cefaleia e a reducao na pressao do LCR
foram concomitantes.
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:

I.A Insuficiéncia hepatica aguda, insuficiéncia renal, a
hipercapnia, a crise hipertensiva aguda, a sindrome
hepatocerebral de Reye, a trombose venosa cerebral, a
insuficiéncia cardiaca direita, varias substdncias (incluindo
hormona tiroideia como substituicio em criangas, acido
retinoico “all-trans”, retinoides, tetraciclinas e clorodecona),
toxicidade por vitamina A e retirada de corticosteroides
podem ser potenciais causas de hipertensao intracraniana de
causa metabdlica, téxica ou hormonal.

Comentdrio: A remocao do agente causador ou tratamento
da causa secundaria pode nao ser suficiente para normalizar a
pressao intracraniana elevada; é frequentemente necessario um
tratamento adicional para aliviar a cefaleia e outros sintomas, e
mais importante para prevenir perda de visao.

7.1.3 Cefaleia atribuida a hipertensao intracraniana
secundaria a perturbacdo cromossémica
Descricao:

Nova cefaleia ou agravamento significativo de uma cefaleia
preexistente, causada por hipertensdo intracraniana secundaria
a uma perturbagdo cromossémica e acompanhada por outros
sintomas e/ou sinais clinicos e imagioldgicos, de hipertensao
intracraniana e da perturbacao cromossémica em causa.

Critérios de diagnéstico:

A.Nova cefaleia, ou agravamento' significativo de cefaleia
preexistente que preencha os critérios para 7.1 Cefaleia
atribuida a hipertensdo do LCR e o critério C

B. Hipertensao intracraniana atribuida a perturbagio cromossémica?

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:

|. a cefaleia surgiu em relagao temporal com o aumento da
pressao do LCR, ou levou a sua descoberta
2. a cefaleia melhora com a reducao da hipertensao intracraniana
3. edema papilar
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

Notas:
|. “Agravamento significativo” significa aumento da frequéncia e /
ou intensidade duas ou mais vezes, de acordo com a regra geral
de distingdo entre cefaleia secundaria de cefaleia primaria.

2. As perturbagdes cromossémicasassociados as hipertensoes
intracranianas incluem a sindrome de Down e sindrome de
Turner.

7.1.4 Cefaleia atribuida a hipertensao intracraniana
secundaria a hidrocefalia
Descricao:

Nova cefaleia, ou agravamento significativo de cefaleia
preexistente, causada por hipertensdo intracraniana secundaria
a hidrocefalia e acompanhada por outros sintomas e/ou sinais de
aumento da pressao do LCR ou hidrocefalia.

Critérios de diagnéstico:

A. Nova cefaleia, ou agravamento significativol de cefaleia
preexistente que preencha os critérios para 7.1 Cefaleia
atribuida a hipertensdo do LCR e o critério C

B. A hipertensao intracraniana foi atribuida a hidrocefalia

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por um ou ambos os
seguintes:

|. a cefaleia surgiu ou piorou significativamente' em estreita
relacdo temporal com o aparecimento ou agravamento da
hidrocefalia
2. um ou ambos os seguintes:
a) o agravamento da cefaleia e o da hidrocefalia foram
concomitantes
b) amelhoria da cefaleia e a melhoria da hidrocefalia foram
concomitantes
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

Nota:
|. “Agravamento significativo” significa aumento da frequéncia
e /ou intensidade duas ou mais vezes, de acordo com a
regra geral de distingao entre cefaleia secundaria de cefaleia
primaria.

Comentdrio: A hidrocefalia de pressao normal geralmente nao
causa cefaleias; muito raramente pode surgir uma cefaleia ligeira

7.2 Cefaleia atribuida a hipotensao do LCR
Descrigao:

E uma cefaleia ortostitica na presenca de diminuicdo da
pressao do LCR (esponténea ou secundaria), ou por fistula de LCR,
geralmente acompanhada por cervicalgia, acufenos, perturbacao
da audicao, fotofobia e/ou nauseas. A cefaleia desaparece depois
da normalizacao da pressao ou do encerramento da fistula.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia' que preencha o critério C
B. Um ou ambos os seguintes:
|. hipotensao do LCR (< 60 mm LCR)
2. evidéncia de fistula nos exames de imagem?
C. a cefaleia surgiu em estreita relacdo temporal com a diminuicao
da pressao do LCR ou fistula de LCR, ou levou a sua descoberta
D. nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

Notas:
|. 7.2 A cefaleia atribuida a hipotensdo do LCR é geralmente, mas
nao invariavelmente, ortostatica. Uma cefaleia que agrava
significativamente logo apés o sentar ou levantar e melhora
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ou desaparece apds retomar a posigao horizontal, é quase
de certeza causada por uma hipotensao de LCR, mas este
nao pode ser tomado como Unico critério de diagnéstico.

2. A imagiologia cerebral mostra herniagao do cérebro ou
reforco paquimeningeo, ou a imagiologia medular (RM
medular, Mielografia, Mielo-TC ou mielografia de subtracao
digital) mostra LCR extradural.

3. A evidéncia de causalidade deve depender do inicio temporal
em relacao com a causa provavel, juntamente com a exclusao
de outras hipéteses de diagndstico.

7.2.1 Cefaleia pés puncao dural
Termos previamente utilizados:

Cefaleia pés puncao lombar.

Descricao:

Cefaleia que ocorre nos 5 dias apés uma pungao lombar, causada
por uma fistula de LCR através da puncao dural. Acompanha-se
geralmente de rigidez da nuca e/ou sintomas auditivos subjetivos.
Desaparece espontaneamente em 2 semanas ou apés selagem da
fistula de LCR com injecao epidural de sangue autélogo.

Critérios de diagnéstico:

A. Qualquer cefaleia que preencha o critério para 7.2 Cefaleia
atribuida a hipotensdo do LCR e critério C

B. Ter sido feita uma puncao dural

C. A cefaleia aparece nos 5 dias seguintes apds a puncao

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

Comentdrios: Foram identificados recentemente fatores de
risco independentes para a 7.2.1 Cefaleia pds pungao dural: género
feminino, idade entre os 3| e 50 anos, histéria prévia de cefaleia
pds puncao dural e a orientagdo do bisel da agulha perpendicular

ao maior eixo da coluna espinhal na altura da pungao.

7.2.2 Cefaleia pos fistula de LCR
Descricao:

Cefaleia ortostatica que ocorre apés um procedimento ou
traumatismo que cause uma fistula persistente de LCR e que leve
a uma hipotenséo intracraniana. A cefaleia desaparece apds a
correcdo adequada da fistula.

Critérios de diagnéstico:

A. Qualquer cefaleia que preencha os critérios para 7.2 Cefaleia
atribuida a hipotensdo do LCR, e o critério C

B. Foi feito um procedimento ou houve um traumatismo que se
sabe poder ter causado uma fistula de LCR persistente

C. A cefaleia ocorreu em relagao temporal com o procedimento
ou o traumatismo

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

7.2.3 Cefaleia atribuida a hipotensao intracraniana
espontanea
Termos previamente utilizados:

Cefaleia atribuida a hipotensao do LCR espontanea, hipotensao
intracraniana espontinea, hipotensdo intracraniana primaria,
cefaleia hipoliquorreica.

Descricao:

Cefaleia ortostatica causada por uma hipotensao do LCR de
causa espontdnea. Acompanha-se geralmente de rigidez da nuca.
A cefaleia desaparece apds a normalizagao da pressao.

Critérios de diagnéstico:

A. Qualquer cefaleia que preencha os critérios de 7.2 Cefaleia
atribuida a hipotensdo do LCR, e o critério C

B. Auséncia de trauma ou procedimento que possa causar uma
fistula de LCR!

C. A cefaleia ocorre em relagao temporal com a hipotensao de
LCR ou a perda de LCR conduz ao seu diagnéstico

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

Notas:
1.7.2.3 Cefaleia por hipotensdo espontdnea de LCR nao pode
ser diagnosticada a um doente a quem tenha sido feita uma
puncao dural no més anterior.
2. Nao é necessaria uma puncao dural para medir diretamente
a pressao do LCR em doentes que tenham na RM evidéncia
de saida de LCR tal como reforgo dural apés contraste.

Comentdrios: A fistula espontanea de LCR tem sido associada
a doencas hereditarias do tecido conjuntivo. Os doentes com estas
fistulas devem ser investigados para doencas do tecido conjuntivo
e anomalias vasculares.

Apesar de haver um nitido componente postural na maior parte
dos casos da 7.2.3 Cefaleia por hipotensdo espontdnea de LCR, ele
nao é tao dramatico nem tao imediato como na 7.2.1 Cefaleia pés
puncdo dural. Assim a 7.2.3 Cefaleia por hipotensdo espontdnea de LCR
pode aparecer imediatamente apds ou alguns segundos depois de
assumir a posicao de pé e desaparece rapidamente (dentro de um
minuto) apés ficar em deculbito, assemelhando-se a 7.2.1 Cefaleia
pos puncdo dural. Também pode responder de modo mais lento
a mudanga postural com agravamento apés minutos ou horas de
ortostatismo, mas ndao melhorando depois de minutos ou horas apés
o decubito. A natureza ortostatica da cefaleia no seu inicio deve ser
bem investigada aquando da anamnese ja que com o decorrer do
tempo esta caracteristica pode tornar-se menos dbvia.

Nos doentes com uma cefaleia tipicamente ortostatica, sem
causa aparente e apds exclusio da sindrome de taquicardia
ortostatica postural (STOP) é admissivel na pratica clinica fazer
uma injecao epidural de sangue autélogo (IESA). Se as IESA sao
frequentemente eficazes na selagem das fistulas de LCR, a resposta
a uma |ESA pode nao ser permanente e s6 se conseguir um alivio
completo dos sintomas apés duas ou mais IESAs. Contudo é
expetavel algum grau de melhoria mantida por uns dias. Em alguns
casos a melhoria mantida pode nao ser conseguida com a |ESA
dirigida ou nao dirigida ao local da fistula, sendo necessaria a
intervencao cirurgica.

Nao é claro que todos os doentes com 7.2.3 Cefaleia por
hipotensdo espontdnea de LCR tenham uma fistula ativa, mesmo
que a histéria clinica e os sinais imagiolégicos sejam compativeis
com a fistula. A doenca subjacente pode ser baixo volume de LCR.
Apura-se algumas vezes uma histéria de aumento trivial da pressao
intracraniana (por ex. tossir vigorosamente).

Tem sido referida cefaleia postural apés o coito: esta cefaleia
devera ser codificada como 7.2.3 Cefaleia por hipotensao espontdnea
de LCR ja que é a causa mais provavel de fistula de LCR.
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7.3 Cefaleia atribuida a doenca inflamatéria
intracraniana nao infeciosa
Descricao:

Cefaleia na presenca de uma doenca intracraniana inflamatéria
nao infeciosa, geralmente com uma pleocitose linfocitaria do LCR.
A cefaleia desaparece apés a resolugao da doenca inflamatéria.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Foi diagnosticada uma doenca inflamatéria nao infeciosa que
pode causar cefaleia
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por um ou pelos dois
seguintes:
|.a cefaleia ocorre em relagio temporal com a doenca
inflamatdria nao infeciosa
2. o agravamento da cefaleia e o da doenca inflamatéria nao
infeciosa sao concomitantes
3. a melhoria da cefaleia e da doenca inflamatéria nao infeciosa
sdao concomitantes
D. Nao melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3

7.3.1 Cefaleia atribuida a neurossarcoidose
Descricao:

Cefaleia causada por neurossarcoidose e associada a outros
sinais e sintomas de neurossarcoidose.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Foi feito o diagnéstico de Neurossarcoidose
C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos,
dois dos seguintes:
|.a cefaleia ocorre em relagao temporal com o inicio da
neurossarcoidose
2. qualquer um ou os dois seguintes
a) agravamento da cefaleia e o da neurossarcoidose foram
concomitantes
b) melhoria da cefaleia e da neurossarcoidose foram
concomitantes
3. a cefaleia acompanha-se de parésia de um ou mais pares
cranianos.
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

Comentdrio: Outras manifestacbes de neurossarcoidose
incluem: meningite assética, lesdes dos nervos cranianos, lesdes
intracranianas ocupando espaco na ressonancia, lesdes focais
inflamatdrias periventriculares, e/ou lesdes focais que captam
contraste de modo homogéneo na RM de cérebro ou medula e
que na bidpsia se confirma serem granulomas nao caseificantes.

7.3.2 Cefaleia atribuida a meningite assética
(n3o infeciosa)
Descricao:

Cefaleia causada por meningite assética, associada a outros
sintomas e/ou sinais clinicos de irritacaio meningea. A cefaleia
desaparece apds desaparecimento da meningite.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Foi feito o diagnéstico de meningite por exame de LCR!

C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos,
dois dos seguintes:
|.a cefaleia ocorre em relagdo temporal com o inicio da
meningite assética ou levou ao seu diagnéstico
2. qualquer um ou os dois seguintes
a) agravamento da cefaleia e o da meningite assética foram
concomitantes
b) melhoria da cefaleia e da meningite assética foram
concomitantes
3. a cefaleia acompanha-se de outros sintomas e /ou sinais
clinicos de inflamacao meningea incluindo rigidez da nuca
(meningismo) e ou fotofobia.
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

Nota:
I. O LCR nos doentes com meningite assética mostra uma
pleocitose linfocitaria, um ligeiro aumento das proteinas, uma
glucorraquia normal na auséncia de organismos infeciosos.

Comentdrio: A meningite assética pode surgir apds tratamento com
certos farmacos como ibuprofeno, ou outros AINEs, imunoglobulinas,
penicilina ou trimetoprim, injecdes intratecais e/ou insuflacoes.

7.3.3 Cefaleia atribuida a outra doenca
intracraniana inflamatéria ndo infeciosa
Descricao:

A Cefaleia é causada, mas nao é geralmente um sintoma
inaugural ou predominante de qualquer uma das varias doencas
autoimunes, e associa-se a outros sintomas e /ou sinais clinicos da
doenca em causa. A cefaleia desaparece apds o tratamento bem-
sucedido da doenga autoimune.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Foi diagndstica uma doenca inflamatéria nao infeciosa, que nao
as anteriores, e que reconhecidamente se associa a cefaleias
C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada por um ou pelos
dois seguintes:
|.a cefaleia ocorre em relagdo temporal com o inicio da
doenca inflamatéria ndo infeciosa
2. o agravamento da cefaleia e o da doenca inflamatéria nao
infeciosa foram concomitantes
3. amelhoria da cefaleia e a da doenca inflamatéria nao infeciosa
foram concomitantes
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

Nota:

Na Encefalomielite Aguda Disseminada, no Lapus Eritematoso
Sistémico, na Sindroma de Bechet e noutras sindromes autoimunes
focais ou sistémicas (encefalite limbica, por exemplo) pode haver
cefaleia associada a entidade causal, mas nao é um sintoma
inaugural nem predominante.

7.3.4 Cefaleia atribuida a hipofisite linfocitaria
Descricao:

E uma cefaleia causada por uma hipofisite linfocitaria, associada
a um aumento da hipdfise e em cerca de metade dos casos com
uma hiperprolactinemia. A cefaleia desaparece apds tratamento
correto da hipofisite.
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Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Foi feito o diagnéstico de hipofisite linfocitaria
C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada por um ou pelos
dois seguintes:
|.a cefaleia ocorre em relacdo temporal com o inicio da
hipofisite linfocitaria
2. o agravamento da cefaleia e o da hipofisite linfocitaria foram
concomitantes
3.a melhoria da cefaleia e a da hipofisite linfocitaria foram
concomitantes
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

Comentdrios: A hipofisite linfocitaria esta frequentemente
associada a um aumento do volume pituitario e a uma captagao
homogénea de contraste na RM, bem como é acompanhada por
hiperprolactinemia (50% dos casos) ou por autoanticorpos contra
a proteina citosoélica hipofisaria (20%).

Esta patologia desenvolve-se tipicamente no final da gravidez
ou durante o puerpério, mas também pode ocorrer em homens.

7.3.5Sindrome de cefaleia e défices neurolégicos

transitérios com linfocitose do LCR (HaNDL)
Termos previamente utilizados: Enxaqueca com pleocitose

cérebro-espinal, pseudo enxaqueca com pleocitose linfocitaria

Descricao:

Episédios de cefaleia de tipo enxaqueca (tipicamente um
a doze) acompanhados de défices neuroldgicos, incluindo
hemiparestesias, hemiparésias e/ou disfasias, mas raramente
sintomas visuais positivos, durando varias horas. Ha pleocitose
linfocitaria. A alteracao desaparece espontaneamente em 3 meses.

Critérios de diagnéstico:
A. Episdédios de cefaleia de tipo enxaqueca preenchendo os
critérios B e C'
B. Os dois seguintes:
|. acompanhados ou imediatamente precedidos do inicio
de, pelo menos, um dos seguintes défices neuroldgicos
transitérios, com duragdo >4 horas
a) hemi-hipostesia
b) disfasia
c) hemiparésia
2. associada a pleocitose linfocitaria (> 15 leucécitos/ul), com
exames de neuro-imagem normais, exame bacteriolégico
do LCR negativo e outros testes para investigacao etiolégica
também negativos.
C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada por um ou pelos
dois seguintes:
|.o agravamento da cefaleia e dos défices neuroldgicos
transitérios foram concomitantes ou levaram ao seu
diagnéstico
2. amelhoria da cefaleia e dos défices neurolégicos transitorios
foram concomitantes
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

Notas:
I. A maior parte dos doentes com esta sindrome nio tém
histéria pregressa de enxaqueca.

2. O médico deve ponderar outras hipéteses de diagndstico
que possam partilhar algumas das caracteristicas,
nomeadamente a 1.2.3 Enxaqueca Hemiplégica (embora
as mutacées do gene CACNAIA, que causa a 1.2.3.1.1
Enxaqueca Hemiplégica Familiar tipo | (FHMI), tenham sido
excluidas em varios doentes com a 7.3.5 Sindrome de cefaleia
e défices neuroldgicos transitérios com linfocitose do LCR),
neuroborreliose, neurossifilis, neurobrucelose, micoplasma,
aracnoidites granulomatosas e neoplasicas, encefalites e
vasculites do SNC.

Comentadrios: O quadro clinico da 7.3.5 Sindrome de cefaleia e
défices neuroldgicos transitérios com linfocitose do LCR tem entre |
a 12 episédios de défices neurolégicos transitérios, precedidos ou
seguidos de uma cefaleia moderada ou grave. A maior parte dos
episodios duram horas, mas alguns podem durar mais de 24 horas.
As manifestagdes neuroldgicas incluem manifestacoes sensitivas
em trés quartos dos casos, afasia em dois tercos e défices motores
em pouco mais de metade. Sintomas visuais de tipo aura visual da
enxaqueca sao relativamente pouco comuns (menos de 20% dos
casos). A sindrome desaparece em 3 meses.

Adicionalmente a linfocitose do LCR (até 760 céls/ul), ha um
aumento nas proteinas totais do LCR (até 250 mg/dl) em> 90%
dos casos e na pressao do LCR (até 400 mm de LCR) em> 50%
dos casos. A presenca de um prédromo viral, em pelo menos
um quarto dos casos, levantou a possibilidade de haver uma
patogenia autoimune na Sindrome de cefaleia e défices neurolégicos
transitérios com linfocitose do LCR — 7.3.5. A descricao recente
de autoanticorpos para a subunidade do canal de célcio Tipo-T
relacionado com a voltagem CaCNAIA no soro de dois doentes
com esta patologia, suportou esta hipotese.

Ocasionalmente, o papiledema esta presente. A TC e RM de
rotina (com ou sem contraste endovenoso) e a angiografia sao
invariavelmente normais, quando realizadas fora de um episédio.
Os exames de imagem durante os episédios podem mostrar um
atraso na perfusao sem aumento da difusao e um estreitamento
das artérias cerebrais. Também foi descrito um edema da
substdncia cinzenta e reforco dos sulcos num Unico doente. Os
estudos microbioldgicos tém sido uniformemente normais. O
EEG e o SPECT (tomografia computorizada de emissao de fotoes)
podem mostrar areas focais anormais consistentes com os défices
neuroldgicos focais.

7.4 Cefaleia atribuida a neoplasia intracraniana
Descricao:
Cefaleia causada por neoplasia intracraniana.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Foi feito o diagnéstico de neoplasia intracraniana
C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos,
um dos seguintes:
I.a cefaleia ocorre em relagdo temporal com a neoplasia
intracraniana, ou leva ao seu diagnéstico
2. a cefaleia agrava-se em estreita relacao temporal com o
agravamento da neoplasia
3. a cefaleia melhorou significativamente em relacao temporal
com o tratamento bem-sucedido da neoplasia intracraniana.
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
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7.4.1 Cefaleia atribuida a tumor intracraniano
Descricao:

Cefaleia causada por um ou mais tumores intracranianos com
efeito de massa

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Foi demonstrada uma neoplasia intracraniana com efeito de
massa.
C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo menos,
dois dos seguintes:
|.a cefaleia ocorre em relagdo temporal com a neoplasia
intracraniana, ou leva ao seu diagndstico
2. qualquer um ou os dois dos seguintes
a) a cefaleia agrava-se em estreita relagdo temporal com o
agravamento da neoplasia
b)a cefaleia melhorou significativamente em relagao
temporal com o tratamento bem-sucedido da neoplasia
intracraniana
3.a cefaleia tem pelo menos uma das trés caracteristicas
seguintes:
a) progressiva
b) pior de manha ou apés decubito durante o dia
c) agravada com as manobras de Valsalva
d) acompanhada de nauseas e/ou vémitos
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3

Comentdrios: A prevaléncia de cefaleias em doentes com
tumores intracranianos varia de 32% a 71%. A probabilidade de
haver cefaleia ¢ maior em doentes jovens (incluindo criancas), em
doentes com histdria de cefaleia primaria e quando ha crescimento
rapido do tumor ou quando localizado na fossa posterior ou na
linha média. Deve proceder-se rapidamente a investigacdo quando
ha histéria atual ou prévia de cancro.

Nao ha caracteristicas patognomoénicas de 7.4.1 Cefaleia
atribuida a tumor intracraniano, embora a progressio ou
agravamento seja o tipico. Os outros sintomas sugestivos (dor
grave, pior de manha e associada a nauseas e vémitos) nio sao
uma triade classica; sdo mais devidos a hipertensao intracraniana e
com tumores da fossa posterior.

A cefaleia nao é necessariamente ipsilateral ao tumor. As
massas adjacentes ao cranio ou a dura associam-se mais a cefaleias
ipsilaterais, mas a hipertensao intracraniana causa uma cefaleia
difusa. A cefaleia por tumor raramente ¢ o Unico sintoma: cefaleia
isolada aparece em 2-16% dos doentes, sendo comuns os défices
neurolégicos e as convulsoes.

7.4.1.1 Cefaleia atribuida a quisto coloide do terceiro
ventriculo
Descricao:

Cefaleia causada por um quisto coloide do Ill ventriculo, que se
apresenta caracteristicamente por crises recorrentes de cefaleia
de tipo explosivo, frequentemente desencadeada por mudancas
posturais e manobras de tipo Valsalva e associada a perturbacao do
estado de consciéncia ou mesmo perda de conhecimento.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Foi demonstrado um quisto coloide do terceiro ventriculo

C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada pelos dois
seguintes:
|. acefaleiaocorre emrelacao temporal com o desenvolvimento
do quisto coloide ou leva ao seu diagnéstico
2. qualquer um ou os dois seguintes:

a)a cefaleia é recorrente, com inicio explosivo e
acompanha-se de obnubilacdo da consciéncia ou perda
de conhecimento

b) a cefaleia melhorasignificativamente em relagao temporal
com o tratamento bem-sucedido do quisto coloide

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

Comentdrios: A g