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cacionais ou clinicos por institui¢des, sociedades ou indivi-
duos. Por outro lado, os direitos autorais da presente Classi-
ficagdo pertencem a Sociedade Internacional de Cefaleia. A
reprodugdo de qualquer parte ou partes em qualquer forma
para fins comerciais requer a autorizacdo da Sociedade, a
qual sera concedida mediante o pagamento de uma taxa.
Para tanto, por favor, entre em contato com a editora no
endereco abaixo.
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pedidos de permissdo de uso dos direitos autorias devem
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207 324 8500; fax: +44 (0) 207 324 8600; permissions@
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Traducoes

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

Jes Olesen

Presidente

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

11.

12.

13.

12

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

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

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

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

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

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

14.

15.

16.

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

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

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

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

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

Codificacio da ICHD-3 Diagndstico

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

6.1
6.1.1
6.1.1.1
6.1.1.2
6.1.2
6.2
6.2.1
6.2.2
6.2.3
6.2.4
6.2.4.1
6.2.4.2
6.2.4.3
6.3
6.3.1
6.3.2
6.3.3
6.3.4
6.3.5

6.4
6.4.1
6.4.2
6.4.3

6.5
6.5.1

6.5.1.1

6.5.1.2

6.5.2
6.5.3
6.6
6.6.1
6.6.2
6.7
6.7.1
6.7.2
6.7.3
6.7.3.1
6.7.3.2

6.7.3.3
6.7.4
6.8
6.8.1

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

Cefaleia persistente atribuida a lesdo em chicotada

Cefaleia aguda atribuida a craniotomia

Cefaleia persistente atribuida a craniotomia

Cefaleia atribuida a transtorno vascular craniano e/ou cervical

Cefaleia atribuida a evento isquémico cerebral

Cefaleia atribuida a acidente vascular cerebral isquémico (infarto cerebral)

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

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

Cefaleia atribuida a hemorragia intracraniana ndo traumatica

Cefaleia aguda atribuida a hemorragia intracerebral ndo traumatica

Cefaleia aguda atribuida a hemorragia subaracndidea (HSA) ndo traumatica

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

Cefaleia persistente atribuida a hemorragia intracraniana nao traumatica prévia

Cefaleia persistente atribuida a hemorragia intracerebral ndo traumatica prévia

Cefaleia persistente atribuida a hemorragia subaracnoéidea ndo traumatica prévia

Cefaleia persistente atribuida a hemorragia subdural aguda ndo traumatica prévia

Cefaleia atribuida a malformagdo vascular ndo rota

Cefaleia atribuida a aneurisma sacular ndo roto

Cefaleia atribuida a malformagao arteriovenosa (MAV)

Cefaleia atribuida a fistula arteriovenosa dural

Cefaleia atribuida a angioma cavernoso

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

Cefaleia atribuida a arterite

Cefaleia atribuida a arterite de células gigantes (ACG)

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

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

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

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

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

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

Cefaleia pds-endarterectomia

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

Cefaleia atribuida a transtorno venoso craniano

Cefaleia atribuida a trombose venosa cerebral (TVC)

Cefaleia atribuida a implante de stent em seio venoso craniano

Cefaleia atribuida a outro transtorno arterial intracraniano agudo

Cefaleia atribuida a um procedimento endarterial intracraniano

Cefaleia da angiografia

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

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

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

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

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

Cefaleia atribuida a Arteriopatia Cerebral Autossdmica Dominante com Infartos Subcorticais e
Leucoencefalopatia (CADASIL)
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6.8.2 Cefaleia atribuida a encefalopatia mitocondrial, acidose latica e episodios AVC-similes
(MELAS)
6.8.3 Cefaleia atribuida a angiopatia do tipo Moyamoya
6.8.4 Aura migranea-simile atribuida a angiopatia amiloide cerebral
6.8.5 Cefaleia atribuida a sindrome da vasculopatia retiniana com leucoencefalopatia cerebral e
manifesta¢des sistémicas (RVCLSM)
6.8.6 Cefaleia atribuida a outra vasculopatia intracraniana cronica
6.9 Cefaleia atribuida a apoplexia pituitaria
7. Cefaleia atribuida a transtorno intracraniano nao vascular
7.1 Cefaleia atribuida a hipertensdo liquérica
7.1.1 Cefaleia atribuida a hipertensdo intracraniana idiopatica (HII)
7.1.2 Cefaleia atribuida a hipertensdo intracraniana secundaria a causas metabdlicas, toxicas ou
hormonais
7.1.3 Cefaleia atribuida a hipertensdo intracraniana secundaria a transtorno cromossémico
7.1.4 Cefaleia atribuida a hipertensdo intracraniana secundaria a hidrocefalia
7.2 Cefaleia atribuida a hipotenséo liquérica
7.2.1 Cefaleia pds-pungdo dural
7.2.2 Cefaleia por fistula liquérica
7.2.3 Cefaleia atribuida a hipotenséo intracraniana espontanea
7.3 Cefaleia atribuida a doenga intracraniana inflamatoéria ndo infecciosa
7.3.1 Cefaleia atribuida a neurossarcoidose
7.3.2 Cefaleia atribuida a meningite asséptica (ndo infecciosa)
7.3.3 Cefaleia atribuida a outra doenga intracraniana inflamatoria ndo infecciosa
7.3.4 Cefaleia atribuida a hipofisite linfocitica
7.3.5 Sindrome da cefaleia e déficits neuroldgicos transitorios com linfocitose do liquido
cefalorraquidiano (HaNDL)
7.4 Cefaleia atribuida a neoplasia intracraniana
7.4.1 Cefaleia atribuida a neoplasma intracraniano
7.4.1.1 Cefaleia atribuida a cisto coldide do terceiro ventriculo
7.4.2 Cefaleia atribuida a meningite carcinomatosa
7.4.3 Cefaleia atribuida a hiper ou hipossecre¢@o hipotalamica ou pituitaria
7.5 Cefaleia atribuida a injegdo intratecal
7.6 Cefaleia atribuida a crise epiléptica
7.6.1 Cefaleia epiléptica ictal
7.6.2 Cefaleia pos-ictal
7.7 Cefaleia atribuida a malformag&o de Chiari tipo I (CM1)
7.8 Cefaleia atribuida a outro transtorno intracraniano nio vascular
8. Cefaleia atribuida a uma substiancia ou a sua supressao
8.1 Cefaleia atribuida ao uso ou exposigdo a substancia
8.1.1 Cefaleia induzida por doador de 6xido nitrico (ON)
8.1.1.1 Cefaleia imediata induzida por doador de ON
8.1.1.2 Cefaleia tardia induzida por doador de ON
8.1.2 Cefaleia induzida por inibidor da fosfodiesterase
8.1.3 Cefaleia induzida por mondxido de carbono (CO)
8.1.4 Cefaleia induzida por alcool
8.1.4.1 Cefaleia imediata induzida por alcool
8.1.4.2 Cefaleia tardia induzida por alcool
8.1.5 Cefaleia induzida por cocaina
8.1.6 Cefaleia induzida por histamina
8.1.6.1 Cefaleia imediata induzida por histamina
8.1.6.2 Cefaleia tardia induzida por histamina
8.1.7 Cefaleia induzida por peptideo relacionado ao gene da calcitonina (CGRP)
8.1.7.1 Cefaleia imediata induzida por CGRP
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8.1.7.2
8.1.8
8.1.9
8.1.10
8.1.11
8.2
8.2.1
8.2.2
8.2.3
8.2.3.1
8232
8.2.3.2.1
8233
8.2.4
8.2.5
8.2.6

8.2.7

8.2.8
8.3
8.3.1
8.3.2
8.3.3
8.3.4

9.1

9.1.1
9.1.1.1
9.1.1.2
9.1.1.3

9.1.2
9.1.2.1
9.1.22

9.13
9.13.1
9.13.2

9.14

9.2

9.2.1
9.2.1.1
9212

922
9221
9222

9.23
9.23.1
9232

10

10.1
10.1.1
10.1.2
10.1.3

Cefaleia tardia induzida por CGRP

Cefaleia atribuida a agente pressorico agudo exogeno

Cefaleia atribuida a uso ocasional de medicamento ndo especifico para cefaleia
Cefaleia atribuida a uso prolongado de medicamento ndo especifico para cefaleia
Cefaleia atribuida ao uso ou a exposicéo a outra substancia

Cefaleia por uso excessivo de medicamentos (MOH/CEM)

Cefaleia por uso excessivo de ergotamina

Cefaleia por uso excessivo de triptanos

Cefaleia por uso excessivo de analgésicos ndo opioides

Cefaleia por uso excessivo de paracetamol (acetaminofeno)

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

Cefaleia por uso excessivo de acido acetilsalicilico

Cefaleia por uso excessivo de outros analgésicos ndo opioides

Cefaleia por uso excessivo de opioides

Cefaleia por uso excessivo de combinagéo de analgésicos

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

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

Cefaleia por uso excessivo de medicamentos atribuida a outros medicamentos
Cefaleia atribuida a supressdo de substancia

Cefaleia por supressdo de cafeina

Cefaleia por supressdo de opioides

Cefaleia por supressdo de estrogénio

Cefaleia atribuida a supressdo do uso cronico de outras substancias

Cefaleia atribuida a infecc¢ao

Cefaleia atribuida a infec¢do intracraniana

Cefaleia atribuida a meningite ou meningoencefalite bacterianas

Cefaleia aguda atribuida a meningite ou meningoencefalite bacterianas

Cefaleia cronica atribuida a meningite ou meningoencefalite bacterianas

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

Cefaleia atribuida a meningite viral

Cefaleia atribuida a encefalite viral

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

Cefaleia atribuida a infecgdo sistémica

Cefaleia atribuida a infec¢do bacteriana sistémica

Cefaleia aguda atribuida a infec¢@o bacteriana sistémica

Cefaleia cronica atribuida a infec¢do bacteriana sistémica

Cefaleia atribuida a infec¢do viral sistémica

Cefaleia aguda atribuida a infecg@o viral sistémica

Cefaleia cronica atribuida a infec¢do viral sistémica

Cefaleia atribuida a outra infec¢do sistémica

Cefaleia aguda atribuida a outra infecgdo sistémica

Cefaleia cronica atribuida a outra infecgdo sistémica

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

Cefaleia atribuida a viagem de avido

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

paranasais, dentes, boca ou outra estrutura facial ou cervical

12. Cefaleia atribuida a transtorno psiquiatrico
12.1 Cefaleia atribuida a transtorno de somatizacdo
12.2 Cefaleia atribuida a transtorno psicotico
13. Lesdes dolorosas dos nervos cranianos e outras dores faciais
13.1 Dor atribuida a lesdo ou a doenga do nervo trigeminal
13.1.1 Neuralgia trigeminal
13.1.1.1 Neuralgia trigeminal classica
13.1.1.1.1 Neuralgia trigeminal classica, puramente paroxistica
13.1.1.1.2 Neuralgia trigeminal classica com dor continua concomitante
13.1.1.2. Neuralgia trigeminal secundaria
13.1.1.2.1 Neuralgia trigeminal atribuida a esclerose multipla
13.1.1.2.2 Neuralgia trigeminal por lesdo expansiva
13.1.1.2.3 Neuralgia trigeminal atribuida a outra causa
13.1.1.3 Neuralgia trigeminal idiopatica
13.1.1.3.1 Neuralgia trigeminal idiopatica, puramente paroxistica
13.1.1.3.2 Neuralgia trigeminal idiopatica com dor continua concomitante
13.1.2 Neuropatia trigeminal dolorosa
13.1.2.1 Neuropatia trigeminal dolorosa atribuida ao herpes zdster
13.1.2.2 Neuralgia pds-herpética trigeminal
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13.1.2.3
13.1.2.4
13.1.2.5
13.2
13.2.1
13.2.1.1
13.2.1.2
13.2.1.3
13.2.2
13.2.2.1
13.2.2.2
133
13.3.1
13.3.1.1.1
13.3.1.2.1
13.3.1.3.1
13.3.2
13.3.2.1
13.3.2.2
13.3.23
13.3.2.4
13.4
13.5
13.6
13.7
13.8
13.9
13.10
13.11
13.12
13.13
13.13.1
13.13.2

14.
14.1
14.2

Al.
Al.l
Al.l.1
Al.1.2
Al.13
Al.2
Al1.2.0.1
Al1.2.0.2
Al1.2.03
Al3
Al3.1
Al32
Al4
Al45
Al4.6
Al.6

Neuropatia trigeminal pos-traumatica dolorosa

Neuropatia trigeminal dolorosa atribuida a outro transtorno
Neuropatia trigeminal dolorosa idiopatica

Dor atribuida a lesdo ou doenga do nervo glossofaringeo
Neuralgia glossofaringea

Neuralgia glossofaringea classica

Neuralgia glossofaringea secundaria

Neuralgia glossofaringea idiopatica

Neuropatia glossofaringea dolorosa

Neuropatia glossofaringea dolorosa atribuida a causa conhecida
Neuropatia glossofaringea dolorosa idiopatica

Dor atribuida a lesdo ou doenga do nervo intermédio

Neuralgia do nervo intermédio

Neuralgia classica do nervo intermédio

Neuralgia secundaria do nervo intermédio

Neuralgia idiopatica do nervo intermédio

Neuropatia dolorosa do nervo intermédio

Neuropatia dolorosa do nervo intermédio atribuida ao herpes zoster
Neuralgia do nervo intermédio pds-herpética

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

Neuralgia occipital

Sindrome pescoco-lingua

Neurite 6tica dolorosa

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

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

Sindrome da ardéncia bucal (BMS)

Dor facial idiopatica persistente

Dor neuropatica central

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

Outras cefaleias
Cefaleia ndo classificada em outro local
Cefaleia ndo especificada

Apéndice

Migrénea

Migranea sem aura

Migranea menstrual pura sem aura

Migranea sem aura relacionada ao periodo menstrual
Migranea sem aura ndo menstrual

Migranea com aura

Migranea menstrual pura com aura

Migranea com aura relacionada ao periodo menstrual
Migranea com aura nao relacionada ao periodo menstrual
Migranea cronica (critérios alternativos)

Migranea cronica com periodos livres de dor

Migranea cronica com dor continua

Complicagdes da migranea

Estado de aura migranosa

Neve visual

Sindromes episddicas que podem estar associadas com a migranea
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Al.64
Al.6.5
Al.6.6

A2
A2.1
A2.2
A23

A3
A3.1
A32
A33
A34
A3.6

A4
A4.11

AS

As.1
A5.1.1.1
A5.1.1.2

A52
A5.2.1.1
A52.1.2

A5.7

A58

A59

A6.
A6.10

AT.
A7.6
A7.6.3
A79

AS8.
A8.4

A9.
A9.1
A9.133

A9.1.6
A93

A10.
A10.7
A10.8
A10.8.1
A10.8.2
A10.9
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Colica infantil
Hemiplegia alternante da infancia
Migranea vestibular

Cefaleia do tipo tensao (critérios alternativos)

Cefaleia do tipo tensdo episodica infrequente (critérios alternativos)
Cefaleia do tipo tensdo episodica frequente (critérios alternativos)
Cefaleia do tipo tensdo cronica (critérios alternativos)

Cefaleias trigeminoautondmicas (TACs)

Cefaleias em salvas (critérios alternativos)

Hemicrania paroxistica (critérios alternativos)

Crises de cefaleia neuralgiforme, unilateral, breve (critérios alternativos)
Hemicrania continua (critérios alternativos)

Cefaleia trigeminoautondmica ndo diferenciada

Outras cefaleias primarias
Epicrania fugaz

Cefaleia atribuida a trauma ou lesio cefalica e/ou cervical

Cefaleia aguda atribuida a lesdo cefalica traumatica

Cefaleia aguda de inicio tardio atribuida a lesdo cefélica traumatica moderada ou grave
Cefaleia aguda de inicio tardio atribuida a lesdo cefélica traumatica leve

Cefaleia persistente atribuida a les@o cefalica traumatica

Cefaleia persistente de inicio tardio atribuida a lesdo cefalica traumatica moderada ou grave
Cefaleia persistente de inicio tardio atribuida a lesdo cefalica traumatica leve

Cefaleia atribuida a radiocirurgia cerebral

Cefaleia aguda atribuida a outro trauma ou lesdo cefélica e/ou cervical

Cefaleia persistente atribuida a outro trauma ou lesdo cefalica e/ou cervical

Cefaleia atribuida a transtorno vascular craniano e/ou cervical
Cefaleia persistente atribuida a transtorno vascular craniano e/ou cervical prévios

Cefaleia atribuida a transtorno intracraniano nao vascular

Cefaleia atribuida a crise epiléptica

Cefaleia pos-eletroconvulsoterapia (ECT)

Cefaleia persistente atribuida a transtorno intracraniano ndo vascular prévio

Cefaleia atribuida a uma substiancia ou a sua supressao
Cefaleia persistente atribuida a uso prévio ou exposi¢ao a uma substancia

Cefaleia atribuida a infec¢ao

Cefaleia atribuida a infec¢do intracraniana

Cefaleia persistente atribuida a infecgéo intracraniana fingica ou outra infecgdo parasitaria
prévias

Cefaleia atribuida a outra lesdo expansiva infecciosa

Cefaleia atribuida a infecgdo por virus da imunodeficiéncia humana (HIV)

Cefaleia atribuida a transtorno da homeostase

Cefaleia e/ou dor cervical atribuida a hipotensdo ortostatica (postural)
Cefaleia atribuida a outro transtorno da homeostase

Cefaleia atribuida a viagem espacial

Cefaleia atribuida a outro transtorno metaboélico ou sistémico
Cefaleia persistente atribuida a transtorno da homeostase prévio
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All

All1.2
All.2.4
All.2.5

All3
All3.5

AllS
All5.3

Al2.
Al12.3
Al2.4
Al125
Al2.6
Al12.7
Al12.8
Al12.9

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

Cefaleia atribuida a transtorno cervical

Cefaleia atribuida a radiculopatia cervical alta

Cefaleia atribuida a dor miofascial cervical

Cefaleia atribuida a transtorno dos olhos

Cefaleia atribuida a heteroforia ou heterotropia

Cefaleia atribuida a transtorno nasal ou dos seios paranasais

Cefaleia atribuida a transtorno da mucosa nasal, concha nasal ou septo

Cefaleia atribuida a transtorno psiquiitrico

Cefaleia atribuida a transtorno depressivo

Cefaleia atribuida a transtorno ansiedade de separagdo

Cefaleia atribuida a transtorno do panico

Cefaleia atribuida a fobia especifica

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

AS CEFALEIAS PRIMARIAS

1.

2.

Migranea
Cefaleia do tipo tensao
Cefaleias trigeminoautonomicas

Outras cefaleias primarias
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1. Migranea

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

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

Comentdrio geral

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

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

2. Quando uma migrdnea pré-existente torna-se cronica
em estreita relacdo temporal com tal transtorno causador,
ambos os diagnosticos de migranea inicial ¢ o diagnos-
tico secundario devem ser dados. 8.2 Cefaleia por uso
excessivo de medicamentos (MOH/CEM) ¢ um exemplo
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especialmente importante disso: ambos os diagnosticos
de migranea (episodica ou cronica) e o diagnostico 8.2
Cefaleia por uso excessivo de medicamentos (MOH/
CEM), devem ser dados quando o uso excessivo de medi-
camentos esta presente.

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

Introducdo

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

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

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

1.1 Migrdnea sem aura

Termos previamente utilizados: Enxaqueca comum; hemicrania
simples.

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

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

Notas:

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

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

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

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

Os sintomas prodrémicos podem comegar horas ou um
ou dois dias antes dos outros sintomas de uma crise de migra-
nea sem aura. Eles incluem varias combinagdes de fadiga,
dificuldade de concentragdo, rigidez cervical, sensibilidade
a luz e/ou som, nausea, visdo borrada, bocejos e palidez. Os
sintomas “posdromicos”, mais comumente cansago, dificul-
dade para se concentrar e rigidez cervical, podem seguir a

resolucdo da cefaleia, persistindo por até 48 horas; esses sin-
tomas sdo menos bem estudados.

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

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

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

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

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

12 Migrdnea com aura

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

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

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

reversiveis:

1. visual

2. sensorial

3. falae/ou linguagem
4.  motor

5. tronco cerebral

6. retiniano

C. Ao menos trés das seis seguintes caracteristicas:

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

SNk WD

Notas:

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

2. Aafasia é sempre considerada um sintoma unilateral, ja a
disartria pode ou néo ser.

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

Comentarios: Muitos pacientes que tém crises de migranea com

aura também sofrem de crises sem aura; eles devem ser classifi-
cados como 1.2 Migrdanea com aura e 1.1 Migranea sem aura.
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Testes de campo compararam os critérios diagnodsticos
para 1.2 Migrdnea com aura presentes no corpo principal
do ICHD-3 beta com aqueles para A1.2 Migranea com aura
presentes no Apéndice. Esses ultimos tiveram um melhor
desempenho na disting@o entre a migrdnea com aura € 0s
ataques isquémicos transitorios. Esses agora sdo adotados no
ICHD-3, que ndo possui mais, no Apéndice, critérios para
esse transtorno.

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

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

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

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

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

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

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

Os pacientes frequentemente consideram dificil descre-
ver os seus sintomas de aura; casos nos quais eles devem ser
instruidos a cronometra-los e registra-los prospectivamente.
Depois disso, o quadro clinico torna-se mais claro. Erros
comuns sdo relatos incorretos de lateralizagédo, de inicio subito
ao invés de gradual e de perturbagdes visuais monoculares ao
invés de homonimas, assim como dura¢do da aura e confusao
entre perda sensitiva e fraqueza. Depois de uma consulta ini-
cial, 0 uso de um diario da aura pode esclarecer o diagnoéstico.

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

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

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

Os sintomas prodromicos podem iniciar horas ou um dia
ou dois antes dos outros sintomas de uma crise de migra-
nea com aura. Eles incluem diversas combinagdes de fadiga,
dificuldade de concentragdo, rigidez cervical, sensibilidade
a luz e ou ao som, nausea, visdao borrada, bocejos e palidez.
O termo “prédromo”, que substituiu “fase premonitoria”
ou “sintomas premonitorios” ndo inclui a aura. Os sinto-

mas “posdromicos”, mais comumente sensagdo de cansaco
e exaustdo, dificuldade de concentragdo e rigidez cervical,
podem seguir a resolucdo da cefaleia, persistindo por até 48
horas; esses sdo menos bem estudados.

12.1 Migrdnea com aura tipica

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

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

1211 Aura tipica com cefaleia

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

Critérios diagndsticos:

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

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

1212 Aura tipica sem cefaleia

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

Critérios diagnasticos:

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

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

Comentarios: Em alguns pacientes, uma aura tipica é sempre
seguida por cefaleia do tipo migranea, mas muitos pacien-
tes apresentam, adicionalmente, crises com aura seguidas
por uma cefaleia menos distinta ou até mesmo sem cefaleia.
Alguns pacientes apresentam, exclusivamente, 1.2.1.2 Aura
tipica sem cefaleia.
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Na auséncia de cefaleia que preencha os critérios para 1.1
Migranea sem aura, o diagnéstico preciso de aura ¢ a diferen-
ciacdo de seus simuladores que podem sinalizar doengas gra-
ves (p. ex. ataque isquémico transitorio) torna-se mais dificil
¢ habitualmente requer investigagdo. Quando a aura ocorre
pelaprimeira vez ap6s os 40 anos de idade, quando os sintomas
sdo exclusivamente negativos (p. ex. hemianopsia) ou quando
a aura ¢ prolongada ou muito curta, outras causas, especial-
mente o ataque isquémico transitorio, devem ser excluidas.

1.2.2 Migrdnea com aura do tronco cerebral

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

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

Critérios diagndsticos:

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

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

cerebral plenamente reversiveis:

disartria!

vertigem?

zumbido

hipoacusia’

diplopia*

ataxia ndo atribuivel ao déficit sensorial

diminuicdo no nivel da consciéncia (GCS

<13y’

2. auséncia de sintomas motores® ou retinianos

@ me a0 o

Notas:

1. A disartria deve ser distinguida da afasia.

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

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

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

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

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

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

Existem sintomas tipicos de aura em adigdo aos sinto-
mas do tronco cerebral durante a maioria das crises. Muitos
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pacientes que apresentam crises com aura do tronco encefa-
lica também relatam outras crises com aura tipica ¢ devem
ser codificados para 1.2.1 Migrdnea com aura tipica ¢ 1.2.2
Migranea com aura do tronco cerebral.

Muitos dos sintomas listados no critério B1 podem ocor-
rer com a ansiedade e a hiperventilagdo, e, portanto, estdo
sujeitos a erros de interpretagdo.

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

Critérios diagnosticos:

A. Crises preenchendo os critérios para 1.2 Migrdnea com

aura ¢ o critério B abaixo

B. Aura consistindo de ambos os seguintes:

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

Notas:

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

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

Comentarios: Pode ser dificil distinguir fraqueza de perda
sensorial.

123.1 Migranea hemiplégica familiar (FHM)

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

Critérios diagnosticos:

A. Crises preenchendo os critérios para 1.2.3 Migrdnea
hemiplégica

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

Comentarios: Novos dados genéticos tém permitido uma defi-
ni¢do mais precisa da 1.2.3.1 Migranea hemiplégica familiar
(FHM) do que era anteriormente possivel. Foram identifica-
das subformas genéticas especificas: na FHM1 ha mutagdes
no gene CACNA 1A no cromossomo 19 (codificando para um
canal de calcio); na FHM2 ha mutagdes no gene ATPIA2
no cromossomo 1 (codificando para uma K/NA-ATPase); ¢
na FHM3 ha mutag¢des no gene SCN/A no cromossomo 2
(codificando para um canal de s6dio). Podem haver outros
loci ainda ndo identificados. Quando a testagem genética ¢é
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realizada, a subforma genética (se descoberta) deve ser espe-
cificada no quinto digito.

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

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

123.11 Migranea hemiplégica familiar do tipo 1 (FHM1I)

Critérios diagnosticos:

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

B. Uma mutagéo no gene CACNAIA foi demonstrada.

123.12 Migranea hemiplégica familiar do tipo 2 (FHM2)

Critérios diagnosticos:

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

B. Uma mutago no gene ATP1A2 foi demonstrada.

123.13 Migranea hemiplégica familiar do tipo 3 (FHM3)

Critérios diagnosticos:

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

B. Uma mutagéo no gene SCN/A foi demonstrada.

123.1.4 Migranea hemiplégica familiar, outros /oci

Critérios diagnasticos:

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

B. Testagem genética demonstrou a auséncia de mutacdo
nos genes CACNAIA, ATPIA2 ou SCNIA.

1232 Migranea hemiplégica esporadica (SHM)

Descrigdo: Migranea com aura que inclui fraqueza motorae
auséncia de familiares de primeiro ou segundo grau que
apresentam aura migranosa que inclui fraqueza motora.

Critérios diagndsticos:

A. Crises preenchendo os critérios para 1.2.3 Migrdnea
hemiplégica

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

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

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

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

1.2.4 Migrdnea retiniana

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

Critérios diagnosticos:

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

B. Aura caracterizada ambos os seguintes:

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

a. exame clinico de campo visual
b. desenho do paciente de um defeito de campo
monocular (feito ap6s instrugdo clara)

2. ao menos dois dos seguintes:

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

Comentdrios: Alguns pacientes que reclamam de distirbio
visual monocular apresentam, na verdade, hemianopsia.
Alguns casos sem cefaleia foram relatados, mas a migranea
ndo pode ser determinada como a etiologia subjacente.
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A 1.2.4 Migrdnea retiniana é uma causa extremamente
rara de perda visual monocular transitoria. Casos de perda
visual monocular permanente associados a migranea t€m
sido descritos. S3o necessarias investigagdes apropria-
das a fim de excluir outras causas de amaurose monocular
transitoria.

1.3 Migrdnea crénica

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

Critérios diagndsticos:

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

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

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

1. critérios C e D para 1.1 Migranea sem aura

2. critérios B e C para 1.2 Migrdnea com aura

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

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

Notas:

1. A razdo para destacar 1.3 Migrdanea cronica dos tipos
de migranea episddica ¢ que ¢ impossivel distinguir
os episodios individuais de cefaleia em pacientes com
tais cefaleias frequentes ou continuas. Na realidade, as
caracteristicas da cefaleia podem mudar ndo somente
de um dia para o outro, mas até durante o mesmo dia.
Tais pacientes sdo extremamente dificeis de se manter
sem medicamentos para se observar a historia natural
da cefaleia. Nessa situacdo, as crises com e sem aura
sd0 ambas computadas, assim como as cefaleias migra-
nea-simile e do tipo tensdo-simile (mas ndo as cefaleias
secundarias).

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

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

4. A 4.10 Cefaleia persistente e didria desde o inicio pode
ter caracteristicas sugestivas de 1.3 Migrdnea cronica.
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O 1ltimo transtorno evolui ao longo do tempo a partir
de 1.1 Migranea sem aura e/ou 1.2 Migranea com aura,
portanto, quando esses critérios A-C sdo preenchidos
por cefaleia que, sem ambiguidade, ¢ diaria e incessante
desde <24 horas apos o seu primeiro inicio, codifique
como 4.10 Cefaleia persistente e diaria desde o inicio.
Quando o modo de inicio ndo é lembrado ou é de outra
forma incerto, codifique como 1.3 Migranea croénica.

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

1.4 Complicagbes da migrdnea

Comentario: Codificar separadamente para os tipos, subtipos
ou subformas de migranea e para a complicag@o.

1.4.1 Estado migranoso

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

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

1. Remissdes de até 12 horas, devidas a medicamentos ou
a0 sono, s3o aceitas.

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

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

1.4.2 Aura persistente sem infarto

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

Critérios diagnosticos:

A. Aura preenchendo o critério B

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

C. Exames de neuroimagem ndo mostram evidéncia de
infarto

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

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

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

1.4.3 Infarto migranoso

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

Critérios diagnosticos:
A. Crise de migranea preenchendo os critérios B e C
B. Ocorrendo em um paciente com 1.2 Migranea com aura

e tipica das crises prévias, com a exce¢do de que um ou
mais dos sintomas de aura persistem por > de 60 minutos'
C. A neuroimagem demonstra um infarto isquémico em
uma area relevante
D. Nao melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3.

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

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

O 1.4.3 Infarto migranoso ocorre principalmente na cir-
culagdo posterior e em mulheres jovens.

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

1.4.4 Crise epiléptica desencadeada
por aura migranosa

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

Critérios diagnosticos:

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

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

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

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

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

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

Critérios diagndsticos:

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

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

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

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

1.5.1 Provdvel migrdanea sem aura

Critérios diagnasticos:

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

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

C. Né&o melhor explicada por outro diagnostico da ICHD-3.

1.5.2 Provdvel migrdanea com aura
Critérios diagndsticos:
A. Crises preenchendo todos, exceto um, os critérios A-C

para 1.2 Migranea com aura, ou para qualquer um de
seus subtipos
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B. Nao preenchendo os critérios da ICHD-3 para qualquer
outra cefaleia
C. Naomelhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

1.6 Sindromes episddicas que podem
estar associadas a migrdnea

Termo previamente utilizado: Sindromes periodicas da infancia.

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

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

1.6.1 Distiirbio gastrointestinal recorrente

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

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

Critérios diagnosticos:

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

B. Avaliagdo ¢ exame gastrointestinais normais

C. Nao atribuido a outro transtorno.

16.1.1 Sindrome dos vomitos ciclicos

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

Critérios diagnosticos:

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

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

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

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

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

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

16.12 Migranea abdominal

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

Critérios diagnosticos:

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

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

ou mal localizada

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

C. Ao menos dois dos seguintes quatro sintomas ou sinais

associados:

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

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

E. Auséncia completa de sintomas entre as crises

F. Nio atribuida a outro transtorno.!

Nota:

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

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

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

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

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

1.6.2 Vertigem paroxistica benigna

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

Critérios diagndsticos:

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

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

C. Ao menos um dos seguintes sintomas ou sinais

associados:

1. nistagmo
2. ataxia

3.  vOmito

4. palidez

5. medo

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

Notas:

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

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

Comentarios: A relagdo entre 1.6.2 Vertigem paroxistica

benigna e A1.6.6 Migrdanea vestibular (ver Apéndice) pre-
cisa ser mais estudada.
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1.6.3 Torcicolo paroxistico benigno

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

Critérios diagnasticos:

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

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

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

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

Notas:

1. As crises tendem a recorrer mensalmente.

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

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

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

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

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

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

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

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

Comentdrio geral

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

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

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

3. Quando uma cefaleia do tipo tensdo pré-existente torna-
se significativamente pior (habitualmente significando
um aumento de duas vezes ou mais na frequéncia e/ou
gravidade) em estreita relagdo temporal com um desses
transtornos causais, tanto o diagnoéstico inicial de cefaleia
do tipo tensdo como o diagndstico secundario devem ser

dados, contanto que haja evidéncia de boa qualidade de
que esse transtorno pode causar cefaleia.

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

Introducdo

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

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

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

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

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

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

2.1 Cefaleia do tipo tensdo
episddica infrequente

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

Critérios diagndsticos:

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

B. Durag¢do de 30 minutos a sete dias

C. Ao menos duas das quatro seguintes caracteristicas:

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

Nota:

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

2.1.1 Cefaleia do tipo tensdo episédica infrequente
associada a dolorimento pericraniano

Critérios diagnosticos:

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

B. Dolorimento pericraniano aumentado a palpagdo manual.

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

Critérios diagnosticos:

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

B. Sem aumento do dolorimento pericraniano.

2.2 Cefaleia do tipo tensdo
episodica frequente

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

Critérios diagnosticos:

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

B. Durag¢do de 30 minutos a sete dias

C. Ao menos duas das seguintes quatro caracteristicas:

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

Nota:

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

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

2.2.1 Cefaleia do tipo tensdo episédica frequente
associada a dolorimento pericraniano

Critérios diagnosticos:

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

B. Dolorimento pericraniano aumentado a palpagdo manual.

2.2.2 Cefaleia do tipo tensdo episdica frequente nio
associada a dolorimento pericraniano

Critérios diagnosticos

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

B. Sem aumento do dolorimento pericraniano.

2.3 Cefaleia do tipo tensdo crénica

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

Descrigdo: Transtorno que evolui a partir da cefaleia do tipo
tensdo episodica frequente, com episddios diarios ou muito

frequentes de cefaleia tipicamente bilateral, de qualidade
em pressdo ou aperto e de intensidade fraca a moderada,
durando de horas a dias ou sem remissdo. A dor ndo piora
com a atividade fisica rotineira, mas pode estar associada a
nausea leve, fotofobia ou fonofobia.

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

Notas:

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

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

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

2.3.1 Cefaleia do tipo tensdo crénica associada
a dolorimento pericraniano

Critérios diagndsticos:

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

B. Dolorimento pericraniano aumentado a palpagdo manual.

2.3.2 Cefaleia do tipo tensdo crénica ndo associada a
dolorimento pericraniano

Critérios diagnasticos:

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

B. Sem aumento do dolorimento pericraniano.

2.4 Provdvel cefaleia do tipo tensdo

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

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

2.4.1 Provdvel cefaleia do tipo tensdo
episédica infrequente

Critérios diagndsticos:

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

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

C. Nao melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3.
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2.4.2 Provdvel cefaleia do tipo tensdo
episodica frequente

Critérios diagnosticos:

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

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

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

2.4.3 Provdvel cefaleia do tipo tensdo crénica

Critérios diagnosticos:

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

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

C. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.
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3. Cefaleias trigeminoautonémicas (CTAs)

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

Comentdrios geral

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

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

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

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

Introducdo

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

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

3.1 Cefaleia em salvas

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

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

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

Critérios diagnosticos:

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

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

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

ipsilaterais a cefaleia:

injegdo conjuntival ¢/ou lacrimejamento

congestao nasal e/ou rinorreia

edema palpebral

sudorese frontal e facial

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

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

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

oo o
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Notas:

1. Durante uma parte, mas menos da metade da duracdo de
3.1 Cefaleia em salvas, as crises podem ser menos inten-
sas e/ou de duracdo mais curta ou longa.

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

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

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

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

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

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

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

3.1.1 Cefaleia em salvas episodica

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

Critérios diagndsticos:

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

B. Ao menos dois periodos de salvas durando de sete dias
a um ano (quando ndo tratadas) e separadas por perio-
dos de remisséo livres de dor de >3 meses.
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Comentario: Os periodos de salvas habitualmente duram entre
duas semanas e trés meses.

3.1.2 Cefaleia em salvas crénica

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

Critérios diagnosticos:

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

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

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

3.2 Hemicrania paroxistica

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

Critérios diagnosticos:

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

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

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

ipsilaterais a cefaleia:

inje¢do conjuntival e/ou lacrimejamento

congestdo nasal e/ou rinorreia

edema palpebral

sudorese frontal e facial

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

D. Ocorrendo com uma frequéncia >5 por dia'

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

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

oo o

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

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

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

3.2.1 Hemicrania paroxistica episédica

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

Critérios diagnosticos:

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

B. Ao menos dois surtos durando de sete dias a um ano
(quando ndo tratada) e separados por periodos de remis-
sd0 sem dor de >3 meses.

3.2.2 Hemicrania paroxistica cronica (HPC)

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

Critérios diagnosticos:

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

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

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

3.3 Crises de cefaleia neuralgiforme,
unilateral, breve
Descrigdo: Crises de dor cefalica estritamente unilateral,

moderada ou forte, durando de segundos a minutos, ocor-
rendo ao menos uma vez ao dia e habitualmente associa-

das a lacrimejamento proeminente ¢ vermelhiddo do olho
ipsilateral.

Critérios diagnoésticos:

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

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

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

D. Ocorrendo com uma frequéncia de a0 menos uma ao
dia!

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

Nota:

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

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

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

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

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

Critérios diagnasticos:

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

B. Ambos os seguintes, ipsilaterais a dor:

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

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

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

33.11 SUNCT episédica

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

Critérios diagndsticos:

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

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

33.1.2 SUNCT crénica

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

Critérios diagnasticos:

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

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

3.3.2 Crises de cefaleia neuralgiforme, unilateral,
breve com sintomas autonémicos cranianos

(SUNA)

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

33.21 SUNA episddica

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

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

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

33.2.2 SUNA crénica

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

Critérios diagnosticos:

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

B. Ocorrendo sem um periodo de remissdo, ou com remis-
soes durando <3 meses, por a0 menos 1 ano.

3.4 Hemicrania continua

Descrigdo: Cefaleia estritamente unilateral, persistente, asso-
ciada a inje¢d@0 conjuntival, lacrimejamento, congestio nasal,
rinorreia, sudorese frontal e facial, miose, ptose e/ou edema
palpebral, ipsilaterais a dor, e/ou a inquietude ou agitagdo. A
cefaleia ¢ completamente sensivel a indometacina.

Critérios diagnosticos:

A. Cefaleia unilateral preenchendo os critérios B-D

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

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

ipsilaterais a cefaleia:

injecdo conjuntival e/ou lacrimejamento

congestao nasal e/ou rinorreia

edema palpebral

sudorese frontal e facial

miose e/ou ptose

sensag¢do de inquietude ou de agitagdo, ou

agravamento da dor pelo movimento

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

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

mo a0 o

Nota:

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

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

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

3.4.1 Hemicrania continua, subtipo remitente

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

Critérios diagnosticos:

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

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

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

3.4.2 Hemicrania continua, subtipo ndo remitente

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

Critérios diagnosticos:

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

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

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

3.5 Provdvel cefaleia trigeminoautonémica

Descrigdo: Crises de cefaleia que se cré serem um tipo de
3. Cefaleias trigeminoautonémicas, mas as quais falta uma

das caracteristicas necessaria para preencher todos os crité-
rios para qualquer dos tipos e subtipos codificados acima,
e que ndo preenchem todos os critérios para outra cefaleia.

Critérios diagnosticos:

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

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

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

Comentario: Os pacientes podem ser classificados como 3.5.1
Provavel cefaleia em salvas, 3.5.2 Provavel hemicrania
paroxistica, 3.5.3 Provaveis crises de cefaleia neuralgi-
forme, unilateral, breve ou 3.5.4 Provavel hemicrania con-
tinua. Tais pacientes ou ndo apresentaram um niumero sufi-
ciente de crises tipicas (p. ex. apenas um primeiro surto de
cefaleia em salvas), ou apresentaram um nimero suficiente,
mas ndo preenchem um dos outros critérios.

Bibliografia

Bahra A, May A and Goadsby PJ. Cluster headache: A prospective
clinical study in 230 patients with diagnostic implications. Neu-
rology 2002; 58: 354-361.

Benoliel R and Sharav Y. Trigeminal neuralgia with lacrimation or
SUNCT syndrome? Cephalalgia 1998; 18: 85-90.

Bing R. Uber traumatische Erythromelalgie und Erthroprosopalgie.
Nervenarzt 1930; 3: 506-512.

Boes CJ, Matharu MS and Goadsby PJ. The paroxysmal hemicra-
nia-tic syndrome. Cephalalgia 2003; 23: 24-28.

Bordini C, Antonaci F, Stovner L], et al. “Hemicrania continua”: A
clinical review. Headache 1991; 31: 20-26.

Bouhassira D, Attal N, Esteve M, et al. SUNCT syndrome. A case
of transformation from trigeminal neuralgia. Cephalalgia 1994;
14: 168-170.

Broeske D, Lenn NJ and Cantos E. Chronic paroxysmal hemicrania
in a young child: Possible relation to ipsilateral occipital infarc-
tion. J Child Neurol 1993; 8: 235-236.

Bussone G, Leone M, Volta GD, et al. Short-lasting unilateral neural-
giform headache attacks with tearing and conjunctival injection:
The first symptomatic case. Cephalalgia 1991; 11: 123-127.

Caminero AB, Pareja JA and Dobato JL. Chronic paroxysmal hemi-
crania-tic syndrome. Cephalalgia 1998; 18: 159-161.

Cittadini E and Goadsby PJ. Hemicrania continua: A clinical study
of 39 patients with diagnostic implications. Brain 2010; 133:
1973-1986.

Cittadini E, Matharu MS and Goadsby PJ. Paroxysmal hemicra-
nia: A prospective clinical study of thirtyone cases. Brain 2008;
131: 1142-1155.

Cohen AS, Matharu MS and Goadsby PJ. Short-lasting unilateral

49



CLASSIFICACAO INTERNACIONAL DAS CEFALEIAS - 32 EDICAO

neuralgiform headache attacks with conjunctival injection and
tearing (SUNCT) or cranial autonomic features (SUNA). A pro-
spective clinical study of SUNCT and SUNA. Brain 2006; 129:
2746-2760.

De Benedittis G. SUNCT syndrome associated with cavernous
angioma of the brain stem. Cephalalgia 1996; 16: 503-506.
Ekbom K. Ergotamine tartrate orally in Horton’s ‘histaminic ceph-
alalgia’ (also called Harris’s ciliary neuralgia). Acta Psychiatr

Scand 1947; 46: 106-113.

Ekbom K. Nitroglycerin as a provocative agent in cluster headache.
Arch Neurol 1968; 19: 487-493.

Empl M, Goadsby PJ and Kaube H. Migraine with aura, episodic
cluster headache, and SUNCT syndrome consecutively in a
patient: Trigemino-vascular trinity. Cephalalgia 2003; 23: 584.

Eulenberg A. Lehrbuch der Nervenkrankheiten, 2nd edition. Berlin:
Hirschwald, 1878.

Goadsby PJ. Pathophysiology of cluster headache: A trigeminal
autonomic cephalgia. Lancet Neurol 2002; 1: 37-43.

Goadsby PJ and Lipton RB. A review of paroxysmal hemicranias,
SUNCT syndrome and other shortlasting headaches with auto-
nomic features, including new cases. Brain 1997; 120: 193-209.

Goadsby PJ and Lipton RB. Paroxysmal hemicraniatic syndrome.
Headache 2001; 41: 608—609.

Goadsby PJ, Matharu MS and Boes CJ. SUNCT syndrome or tri-
geminal neuralgia with lacrimation. Cephalalgia 2001; 21:
82-83.

Hannerz J. Trigeminal neuralgia with chronic paroxysmal hemicra-
nia: The CPH-tic syndrome. Cephalalgia 1993; 13: 361-364.

Hannerz J. The second case of chronic paroxysmal hemicrania-tic
syndrome [Editorial comment]. Cephalalgia 1998; 18: 124.

Harris W. Ciliary (migrainous) neuralgia and its treatment. BM.J
1936; 1: 457-460.

Horton BT. Histaminic cephalgia. Lancet 1952; 72: 92-98.

Irimia P, Cittadini E, Paemeleire K, et al. Unilateral photophobia or
phonophobia in migraine compared with trigeminal autonomic
cephalalgias. Cephalalgia 2008; 28: 626—630.

Klimek A. Cluster-tic syndrome. Cephalalgia 1987; 7: 161-162.

Kreiner M. Use of streptomycin-lidocaine injections in the treat-
ment of the cluster-tic syndrome. Clinical perspectives and a
case report. J Craniomaxillofac Surg 1996; 24: 289-292.

Kudrow L. Cluster Headache: Mechanisms and Management.
Oxford: Oxford University Press, 1980.

Kudrow DB and Kudrow L. Successful aspirin prophylaxis in a
child with chronic paroxysmal hemicrania. Headache 1989; 29:
280-281.

Manzoni GC. Gender ratio of cluster headache over the years: A
possible role of changes in lifestyle. Cephalalgia 1998; 18:
138-142.

Manzoni GC, Micieli G, Granella F, et al. Cluster headache course
over ten years in 189 patients. Cephalalgia 1991; 11: 169—174.

Manzoni GC, Terzano MG, Bono G, et al. Cluster headache — Clini-
cal findings in 180 patients. Cephalalgia 1983; 3: 21-30.

Martinez-Salio A, Porta-Etessam J, Perez-Martinez D, et al.
Chronic paroxysmal hemicrania-tic syndrome. Headache 2000;
40: 682-685.

50

May A and Goadsby PJ. The trigeminovascular system in humans:
Pathophysiological implications for primary headache syn-
dromes of the neural influences on the cerebral circulation.
J Cereb Blood Flow Metab 1999; 19: 115-127.

May A, Bahra A, Buchel C, et al. Hypothalamic activation in cluster
headache attacks. Lancet 1998; 352: 275-278.

Monzillo PH, Sanvito WL and Da Costa AR. Clustertic syn-
drome: Report of five new cases. Arq Neuropsiquiatr 2000; 58:
518-521.

Morales F, Mostacero E, Marta J, et al. Vascular malformation of
the cerebellopontine angle associated with SUNCT syndrome.
Cephalalgia 1994; 14: 301-302.

Mulleners WM and Verhagen WIM. Cluster-tic syndrome. Neurology
1996; 47: 302.

Newman LC, Lipton RB and Solomon S. Hemicrania continua: Ten
new cases and a review of the literature. Neurology 1994; 44:
2111-2114.

Obermann M, Yoon M-S, Dommes P, et al. Prevalence of trigem-
inal autonomic symptoms in migraine: A population-based
study. Cephalalgia 2007; 27: 504-509.

Pascual J and Berciano J. Relief of cluster-tic syndrome by the
combination of lithium and carbamazepine. Cephalalgia 1993;
13:205-206.

Romberg MH. Lehrbuch der Nervenkrankheiten des Menschen.
Berlin: Dunker, 1840.

Russell MB, Andersson PG, Thomsen LL, et al. Cluster headache
is an autosomal dominantly inherited disorder in some fami-
lies: A complex segregation analysis. J Med Genetics 1995; 32:
954-956.

Sanahuja J, Vazquez P and Falguera M. Paroxysmal hemicrania-tic
syndrome responsive to acetazolamide. Cephalalgia 2005; 25:
547-549.

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

Sjaastad O and Dale I. Evidence for a new (?), treatable headache
entity. Headache 1974; 14: 105-108.

Sjaastad O, Saunte C, Salvesen R, et al. Shortlasting unilateral neu-
ralgiform headache attacks with conjunctival injection, tearing,
sweating, and rhinorrhea. Cephalalgia 1989; 9: 147-156.

Sjostrand C, Waldenlind E and Ekbom K. A follow up study of 60
patients after an assumed first period of cluster headache. Ceph-
alalgia 2000; 20: 653—657.

Sluder G. The syndrome of sphenopalatine ganglion neurosis. Am J
Med 1910; 140: 868-878.

Solomon S, Apfelbaum RI and Guglielmo KM. The cluster-tic syn-
drome and its surgical therapy. Cephalalgia 1985; 5: 83—89.
Sprenger T and Goadsby PJ. What has functional neuroimaging
done for primary headache . . . and for the clinical neurologist?

J Clin Neurosci 2010; 17: 547-553.

Vail HH. Vidian neuralgia. Ann Otol Rhinol Laryngol 1932; 41:
837-856.

Watson P and Evans R. Cluster-tic syndrome. Headache 1985; 25:
123-126.

Zukerman E, Peres MFP, Kaup AO, et al. Chronic paroxysmal
hemicrania-tic syndrome. Neurology 2000; 54: 1524-1526.



TRADUCAO DA SOCIEDADE BRASILEIRA DE CEFALEIA

4. Outras cefaleias primarias

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

Comentdrio geral

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

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

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

Introducdo

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

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

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

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

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

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

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

4.1 Cefaleia primdria da tosse

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

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

Critérios diagnasticos:

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

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

C. Inicio repentino?
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D. Duragdo entre um segundo e duas horas?
E. Niao melhor explicada por outro diagnostico da ICHD-3.?

Notas:

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

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

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

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

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

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

4.1.1 Provdvel cefaleia primdria da tosse

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

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

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

4.2 Cefaleia primdria do exercicio

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

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

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

Critérios diagnosticos:

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

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

C. Durando <48 horas

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

Nota:

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

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

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

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

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

4.2.1 Provdvel cefaleia primdria do exercicio

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

4.3 Cefaleia primdria associada
a atividade sexual

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

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

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

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

E. Niomelhorexplicada por outro diagndstico daICHD-3.12

Notas:

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

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

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

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

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

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

4.3.1 Provdvel cefaleia primdria associada
a atividade sexual
Critérios diagnasticos:

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

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

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

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

Critérios diagnosticos:

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

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

C. Durando por >5 minutos

D. Niaomelhorexplicada por outro diagndstico daICHD-3.12

Notas:

1. A cefaleia em trovoada estd frequentemente associada a
transtornos vasculares intracranianos graves, particular-
mente hemorragia subaracnoidea: ¢ obrigatorio excluir
essa ¢ uma gama de outras condigdes afins, incluindo
hemorragia intracerebral, trombose venosa cerebral,
malformagdo vascular ndo-rota (aneurisma na maior
parte das vezes), dissecgdo arterial (intra ¢ extracra-
niana), sindrome da vasoconstri¢do cerebral reversivel
(SVCR) e apoplexia hipofisaria. Outras causas organicas
de cefaleia em trovoada sdo meningite, cisto coldide do
terceiro ventriculo, hipotensdo intracraniana espontanea
e sinusite aguda (particularmente com barotrauma). 4.4
Cefaleia primaria em trovoada deve ser um diagnostico
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feito em ultima instancia, atingido apenas quando todas
as causas orgdnicas houverem sido comprovadamente
excluidas. Isso implica exame de neuroimagem normal,
incluindo os vasos cerebrais e¢/ou liquido cefalorraqui-
diano normal.

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

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

4.5 Cefaleia por estimulo frio

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

4.5.1 Cefaleia atribuida a aplicacdo
externa de um estimulo frio

Descrigdo: Cefaleia que se segue a exposi¢ao da cabega, des-
protegida, a um ambiente de muito baixa temperatura.

Critérios diagnosticos:

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

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

C. Desaparecendo dentro de 30 minutos ap6s a remogao
do estimulo frio

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

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

4.5.2 Cefaleia atribuida a ingestdo ou
inalagdo de um estimulo frio

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

Descrigdo: Dor frontal ou temporal de curta duracdo, a qual
pode ser intensa, induzida, em individuos suscetiveis, pela
passagem de material frio (s6lido, liquido ou gasoso) sobre o
palato e¢/ou parede faringea posterior.
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Critérios diagnosticos:

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

B. Provocada por e ocorrendo imediatamente ap6s um
estimulo frio sobre o palato e/ou parede faringea poste-
rior, por ingestdo de alimento ou bebida frios ou inala-
¢ao de ar frio

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

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

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

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

4.5.3 Provdvel cefaleia por estimulo frio

Critérios diagnosticos:

A. Um tnico episodio de cefaleia preenchendo os critérios
BeC

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

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

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

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

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

4.6 Cefaleia por pressio externa

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

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

4.6.1 Cefaleia por compressdo externa

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

Critérios diagnasticos:

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

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

C. Maxima no local da compressdo externa

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

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

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

Descrigido: Cefaleia resultante da tra¢do continuada dos teci-
dos moles pericranianos, sem lesdo do couro cabeludo.

Critérios diagnosticos:

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

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

C. Maxima no local da tragdo

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

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

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

4.6.3 Provdvel cefaleia por pressdo externa

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

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

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

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

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

4.7 Cefaleia primdria em facada

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

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

Critérios diagnosticos:

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

B. Cada pontada dura até alguns poucos segundos'

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

D. Sem sintomas autondmicos cranianos

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

Notas:

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

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

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

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

Alguns pacientes apresentam sintomas associados, mas
isso ndo inclui sintomas autonémicos cranianos. Isso ajuda a
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diferenciar a 4.7 Cefaleia primaria em facada da 3.3 Crises
de cefaleia neuralgiforme, unilateral, breve.

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

4.7.1 Provdvel cefaleia primdria em facada

Critérios diagnosticos:

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

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

uma a varias por dia

3. sem sintomas auton0micos cranianos

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

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

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

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

Critérios diagnosticos:

A. Dor cefalica continua ou intermitente preenchendo o
critério B

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

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

Nota:

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

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

A intensidade da dor habitualmente é leve a moderada,
mas ocasionalmente pode ser forte. Sobrepostas a dor de



TRADUCAO DA SOCIEDADE BRASILEIRA DE CEFALEIA

fundo, exacerbagdes espontaneas ou desencadeadas podem
ocorrer.

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

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

4.8.1 Provdvel cefaleia numular

Critérios diagnosticos:

A. Dor cefalica continua ou intermitente preenchendo o
critério B

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

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

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

4.9 Cefaleia hipnica

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

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

Critérios diagnosticos:

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

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

Ocorrendo em >10 dias/més por >3 meses

Durando de 15 minutos até 4 horas apos o despertar
Sem sintomas autonémicos cranianos ou inquietude
Nio melhor explicada por outro diagnostico da ICHD-3.!2
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Notas:

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

2. Outras possiveis causas de cefaleia desenvolvendo-se
durante o sono e causando o despertar devem ser des-
cartadas, com atencdo especial sendo dada a apneia do
sono, hipertensdo noturna, hipoglicemia e uso excessivo

de medicamentos; transtornos intracranianos também
devem ser excluidos. No entanto, a presenga da sindrome
da apneia do sono ndo necessariamente exclui o diagnos-
tico de 4.9 Cefaleia hipnica.

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

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

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

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

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

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

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

4.9.1 Provdvel cefaleia hipnica

Critérios diagnosticos:

A. Crises recorrentes de cefaleia preenchendo os critérios
BeC

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

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

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

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

4.10 Cefaleia persistente e didria
desde o inicio (CPDI)

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

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

Critérios diagnasticos:

A. Cefaleia persistente preenchendo os critérios B e C

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

C. Presente por >3 meses

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

Notas:

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

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

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

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

Comentario: A 4.10 Cefaleia persistente e diaria desde o
inicio (CPDI) possui dois subtipos: um subtipo autolimi-
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tado, que tipicamente desaparece sem tratamento dentro
de alguns meses, e um subtipo refratario, que ¢é resistente a
regimes agressivos de tratamento. Esses ndo sdo codificados
separadamente.

4.10.1 Provdvel cefaleia persistente e
didria desde o inicio

Critérios diagnosticos:

A. Cefaleia persistente preenchendo os critérios B e C

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

C. Presente por <3 meses

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

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

AS CEFALEIAS SECUNDARIAS

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

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

8. Cefaleia atribuida a uma substancia ou a sua supressao

9. Cefaleia atribuida a infeccao

10. Cefaleia atribuida a transtorno da homeostase

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

12. Cefaleia atribuida a transtorno psiquiatrico
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Introducio as cefaleias secundarias

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

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

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

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

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

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

Notas:

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

2. Os critérios gerais requerem a presenca de ao menos duas
caracteristicas comprobatorias distintas, ¢ permitem até
quatro tipos de evidéncia, conforme estabelecido. Nem
todos esses quatro tipos sdo apropriados para todos os
transtornos, ¢ nem todos os quatro precisam ser parte dos
critérios especificos para uma cefaleia secundaria espe-
cifica, quando esse ¢ o caso. Existem algumas poucas
cefaleias secundarias para as quais a evidéncia de causa-
lidade depende fortemente do inicio em estreita relagdo
temporal com a causa presumida. Sdo exemplos disso os
subtipos de 7.2 Cefaleia atribuida a hipotensdo liquo-
rica, a qual é habitualmente — mas ndo invariavelmente —
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ortostatica, sendo entdo que essa caracteristica ndo pode
ser considerada confiavel como um critério diagnoéstico.
Em tais casos, o critério D ¢ de particular importancia.
Um exemplo ¢ o inicio muito repentino (em trovoada) da
cefaleia em 6.2.2 Cefaleia aguda atribuida a hemorra-
gia subaracndidea ndo traumatica. As caracteristicas (se
ha alguma) devem ser especificadas para cada cefaleia
secundaria.

4. TIsso deve ser especificado (se apropriado) para cada cefa-

leia secundaria. Um exemplo desse tipo de evidéncia ¢ a
concordancia entre o local da cefaleia e a localizagdo de
um transtorno causal presumido. Outros sdo as variagdes
em paralelo entre as caracteristicas da cefaleia (como a
intensidade) e os marcadores de atividade do transtorno
causal presumido (p. ex. alteragdes de neuroimagem ou
em outras medi¢des laboratoriais [como a velocidade de
hemossedimentacdo em 6.4.1 Cefaleia atribuida a arte-
rite de células gigantes)).
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5. Cefaleia atribuida a trauma ou
lesdo cefilica e/ou cervical

5.1 Cefaleia aguda atribuida a lesdo cefalica traumatica
5.1.1 Cefaleia aguda atribuida a lesdo cefalica traumatica
moderada ou grave
5.1.2 Cefaleia aguda atribuida a les@o cefélica traumatica leve
5.2 Cefaleia persistente atribuida a lesdo cefalica traumatica
5.2.1 Cefaleia persistente atribuida a lesdo cefalica traumatica
moderada ou grave
5.2.2 Cefaleia persistente atribuida a lesao cefélica
traumatica leve
5.3 Cefaleia aguda atribuida a lesdo em chicotada
5.4 Cefaleia persistente atribuida a lesdo em chicotada
5.5 Cefaleia aguda atribuida a craniotomia
5.6 Cefaleia persistente atribuida a craniotomia

Comentdrio geral

Cefaleia primaria, secunddria ou ambas? As regras gerais para
atribui¢@o a outro transtorno se aplicam a 5. Cefaleia atri-
buida a trauma ou lesdo cefalica e/ou cervical.

1. Quando uma cefaleia ocorre pela primeira vez em estreita
relagdo temporal com um trauma ou lesdo cefélica e/ou
cervical, ela é codificada como uma cefaleia secundaria
atribuida ao trauma ou a les@o. Isso permanece verda-
deiro quando a nova cefaleia possui as caracteristicas
de qualquer uma das cefaleias primarias classificadas na
Parte Um da ICHD-3.

2. Quando uma cefaleia pré-existente, com as caracte-
risticas de uma cefaleia primaria, torna-se crénica, ou
piora significativamente (significando habitualmente um
aumento de duas ou mais vezes na sua frequéncia ¢/ou
gravidade) em estreita relagdo temporal com esse trauma
ou lesdo, tanto o diagndstico inicial de cefaleia como o
diagnostico de 5. Cefaleia atribuida a trauma ou lesdo
cefalica e/ou cervical (ou um dos seus tipos ou subtipos)
devem ser dados, contanto que existam boas evidéncias
de que o transtorno pode causar cefaleia.

Introducdo

Os tipos da 5. Cefaleia atribuida a trauma ou lesdo cefd-
lica e/ou cervical estdo entre as cefaleias secundarias mais
comuns. Durante os primeiros trés meses a partir do inicio
eles sdo considerados agudos; se eles continuam além desse
periodo sdo denominados persistentes. Esse periodo de
tempo ¢é consistente com os critérios diagnésticos da ICHD-
-11, embora o termo persistente tenha sido adotado no lugar
de crénico(a).

Nao existem caracteristicas especificas de cefaleia
que reconhecidamente permitam diferenciar os tipos de
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5. Cefaleia atribuida a trauma ou lesdo cefdlica e/ou cer-
vical de outros tipos de cefaleia; na maioria das vezes esses
assemelham-se a 2. Cefaleia do tipo tensdo (CTT) ou 1.
Migranea. Sendo assim, o seu diagnostico ¢ amplamente
dependente da estreita relacdo temporal entre o trauma ou
a les@o ¢ o inicio da cefaleia. Em consonancia com aqueles
da ICHD-II, os critérios diagnésticos da ICHD-3 para todos
os tipos de 5. Cefaleia atribuida a trauma ou lesdo cefilica
e/ou cervical requerem que a cefaleia seja relatada como
tendo desenvolvido-se dentro de sete dias a partir do trauma
ou da lesdo, ou dentro de sete dias apo6s o trauma ou dano, ou
dentro de sete dias apos o paciente recobrar a capacidade de
perceber e relatar a dor. Embora este intervalo de sete dias
seja um tanto arbitrario e que alguns especialistas argumen-
tem que a cefaleia pode surgir ap6s um intervalo mais longo
em uma minoria de pacientes, ndo ha, atualmente, evidéncia
suficiente a fim de mudar este requisito. Encoraja-se a reali-
zacdo de pesquisas que testem os critérios diagnosticos para
AS5.1.1.1 Cefaleia aguda de inicio tardio atribuida a lesdo
cefalica traumatica moderada ou grave e A5.1.2.1 Cefaleia
aguda de inicio tardio atribuida a lesdo cefalica traumatica
leve (veja o Apéndice).

A cefaleia pode surgir como um sintoma isolado apds um
trauma ou uma lesdo ou como um de uma constelagdo de
sintomas, habitualmente incluindo tontura, fadiga, reducdo
da capacidade de concentragdo, lentiddo psicomotora, pro-
blemas de memoria discretos, ins6nia, ansiedade, altera¢des
da personalidade e irritabilidade. Quando varios destes sin-
tomas surgem apo6s um trauma cefalico, pode-se considerar
que o paciente apresenta uma sindrome pos-concusséo.

A patogénese de 5. Cefaleia atribuida a trauma ou lesdo
cefalica e/ou cervical é frequentemente obscura. Varios
fatores que podem contribuir para o seu surgimento incluem
— mas ndo estdo limitados a — lesdo axonal, alteragdes no
metabolismo cerebral, neuroinflamacgdo, alteracdes na
hemodinamica cerebral, predisposi¢do genética subjacente,
psicopatologia ¢ a expectativa do paciente em desenvolver
cefaleia apds um trauma cefalico. Uma pesquisa recente, uti-
lizando modalidades avangadas de neuroimagem, sugere um
potencial para detectar anormalidades cerebrais funcionais,
estruturais e metabodlicas apés traumas menores 0s quais ndo
sdo detectaveis por meio dos testes diagndsticos convencio-
nais. Distarbios do sono, distarbios do humor e estressores,
psicossociais e outros, pos-traumaticos podem, plausivel-
mente, influenciar o surgimento ¢ a perpetuagdo da cefaleia.
O uso excessivo de medicamentos abortivos para cefaleia
pode contribuir para a persisténcia da mesma apds trauma
cefalico através do desenvolvimento de 8.2 Cefaleia por
uso excessivo de medicamentos (MOH/CEM). Os clinicos
devem considerar esta possibilidade sempre que uma cefa-
leia pés-traumatica persiste além da fase inicial pos-trauma.

Fatores de risco para o desenvolvimento de 5. Cefaleia
atribuida a trauma ou lesdo cefalica e/ou cervical podem
incluir um histérico prévio de cefaleia, lesdes de menor
gravidade, sexo feminino e a presenca de transtornos psi-
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quiatricos comoérbidos. A associagdo entre traumas cefa-
licos repetitivos e o desenvolvimento de cefaleia deve ser
melhor investigada. Ainda é amplamente debatido o grau em
que uma expectativa do paciente quanto ao surgimento de
cefaleia apos lesdo cefalica e o litigio referente a tal cefa-
leia promovem o seu desenvolvimento e a sua persisténcia.
A maioria das evidéncias sugere que a simulagdo ¢ um fator
em apenas uma pequena minoria dos pacientes.

E reconhecido que alguns pacientes desenvolvem
cefaleia apds um trauma cefalico de menor gravidade — téo
pouco significativo que ndo preenche os critérios mesmo
para lesdo cerebral traumatica leve. Essas cefaleias podem
comegar ap6s um Unico trauma ou depois de impactos mini-
mos repetitivos na cabeca (p. ex., jogadores de rugby ou de
futebol americano). No entanto, a cefaleia que ocorre devido
a traumas cefalicos minimos ainda nao foi adequadamente
estudada, portanto, os dados sdo insuficientes para apoiar
0 seu reconhecimento ¢ inclusdo na ICHD-3. A pesquisa
em cefaleia consequente a trauma cefalico minimo, talvez
guiada pelos critérios diagnésticos para A5.8 Cefaleia aguda
atribuida a outro trauma ou lesdo cefadlica e/ou cervical e
AS5.9 Cefaleia persistente atribuida a outro trauma ou lesdo
cefalica e/ou cervical, & encorajada.

A 5. Cefaleia atribuida a trauma ou lesdo cefilica e/ou
cervical também ¢é relatada em criangas, embora com menor
frequéncia do que em adultos. As apresentagdes clinicas dos
tipos sdo similares em criangas e adultos, e os critérios diag-
nosticos em crianga s3o 0S mesmos.

5.1 Cefaleia aguda atribuida a
les@o cefdlica traumdtica

Codificadas em outro local: Trauma como resultado de movi-
mentos de aceleragdo/desaceleragdo da cabega, com flexdo/
extensdo do pescogo ¢ classificado como lesdo em chicotada.
A cefaleia aguda atribuida a tal trauma ¢ codificada como 5.3
Cefaleia aguda atribuida a lesdo em chicotada. A cefaleia
aguda atribuida a craniotomia cirurgica realizada por outras
razdes que nao lesdo cefalica traumatica € codificada como
5.5 Cefaleia aguda atribuida a craniotomia.

Descrigdo: Cefaleia causada por lesdo cefalica traumatica,
com duragdo menor que trés meses.

Critérios diagnosticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D
B. Ocorreu leséo cefalica traumatica'
C. A cefaleia ¢ relatada como tendo se desenvolvido den-
tro de sete dias apos um dos seguintes:
1. alesdo cefalica
2. arecuperagdo da consciéncia apds a lesdo cefalica
3. interrup¢do do uso de medicamento(s) que redu-
z(em) a habilidade de perceber ou relatar a cefaleia
apos a lesdo cefalica

D. Qualquer um dos seguintes:
1. acefaleia desapareceu dentro de trés meses apds o
seu inicio
2. acefaleia ainda ndo desapareceu, mas ainda ndo se
passaram trés meses desde o seu inicio
E. Naomelhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:

1. Lesdo cefalica traumatica ¢ definida como uma lesdo
estrutural ou funcional resultante da acdo de forcas exter-
nas sobre a cabega. Isso inclui um impacto entre a cabega
e um objeto, penetracdo da cabega por um corpo estra-
nho, forcas geradas por estouros ou explosdes e outras
forgas ainda a ser definidas.

Comentario: A condigdo de que a cefaleia deve ser descrita
como tendo se desenvolvido dentro de sete dias € algo arbi-
traria (veja a “Introdugdo”, acima). Comparado a intervalos
mais longos, um intervalo de sete dias gera critérios diagnos-
ticos com maior especificidade para 5.1 Cefaleia aguda atri-
buida a lesdo cefilica traumatica (i.e., evidéncia mais forte
de causalidade), mas também uma perda de sensibilidade
correspondente. Mais pesquisas sdo necessarias sobre se
um intervalo diferente poderia ou ndo ser mais apropriado.
Enquanto isso, os critérios do Apéndice para AS5.1.1.1 Cefa-
leia aguda de inicio tardio atribuida a lesdo cefilica trau-
madtica moderada ou grave e A5.1.2.1 Cefaleia aguda de ini-
cio tardio atribuida a lesdo cefalica traumadtica leve podem
ser utilizados quando o intervalo entre a lesdo e o inicio da
cefaleia é maior que sete dias.

5.1.1 Cefaleia aguda atribuida a lesdo cefdlica
traumdtica moderada ou grave

Critérios diagnosticos:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 5.1 Cefaleia
aguda atribuida a lesdo cefalica traumatica

B. Lesdo cefalica associada a ao menos um dos seguintes:

perda da consciéncia por >30 minutos

escore da Escala de Coma de Glasgow <13

amnésia pos-traumatica durando >24 horas'

alteragdo no nivel de percepgdo por >24 horas

evidéncia, por exames de imagem, de uma lesdo

cefalica traumadtica, como fratura de cranio,

hemorragia intracraniana e/ou contusdo cerebral.

RAE S .

Nota:

1. A duragdo da amnésia pos-traumatica ¢ definida como o
tempo entre o trauma cefélico e a retomada da evocagao
continua normal dos eventos.
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5.1.2 Cefaleia aguda atribuida a lesdo cefdlica
traumdtica leve

Critérios diagnasticos:
A. Cefaleia preenchendo os critérios para 5.1 Cefaleia
aguda atribuida a lesdo cefalica traumatica
B. Lesdo cefalica preenchendo ambos os seguintes:
1. sem associag@o com qualquer dos seguintes:
perda da consciéncia por >30 minutos
escore da Escala de Coma de Glasgow <13
amnésia pds-traumatica durando >24 horas'
alteragdo no nivel de percepgao por >24 horas
evidéncia, por exames de imagem, de uma
lesdo cefalica traumatica, como fratura de
cranio, hemorragia intracraniana e/ou contu-
sdo cerebral
2. associada a um ou mais dos seguintes sintomas e/
ou sinais:
a. confusdo, desorientagdo ou consciéncia dimi-
nuida, transitorias
b. perda da memoria relativa a eventos imedia-
tamente prévios ou posteriores ao trauma
c. dois ou mais dos seguintes sintomas sugesti-
vos de lesdo cerebral traumatica leve:
i.  nausea
ii. vOmitos
iii.  disturbios visuais
iv. tontura e/ou vertigem
v.  desequilibrio postural e/ou da marcha
vi. memoria e/ou concentragdo prejudicadas.

oo os

Nota:

1. A duragdo da amnésia pos-traumatica ¢ definida como o
tempo entre o trauma cefélico e a retomada da evocagao
continua normal dos eventos.

Comentario: Os critérios diagnosticos para lesdo cefélica trau-
matica leve e aqueles para lesdo cefalica traumatica mode-
rada ou grave permitem uma variabilidade substancial na
gravidade da lesdo classificada em cada categoria. Isso tem
levado alguns especialistas a sugerir a inclusdo de categorias
adicionais: cefaleia atribuida a lesdo cefalica traumadtica
muito leve ¢ cefaleia atribuida a lesdo cefdlica traumatica
muito grave. As evidencias existentes sdo insuficientes para
adicionar essas categorias no presente, porém estudos futu-
ros devem investigar a utilidade de fazé-lo.

5.2 Cefaleia persistente atribuida a

lesdo cefdlica traumdtica
Codificada em outro local: Trauma como resultado de movi-
mentos de aceleragdo/desaceleracdo da cabeca, com flexdo/

extensdo do pescogo ¢ classificado como lesdo em chico-
tada. A cefaleia persistente atribuida a tal trauma ¢ codificada
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como 5.4 Cefaleia persistente atribuida a lesdo em chico-
tada. A cefaleia persistente atribuida a craniotomia cirurgica
realizada por outras razdes que ndo lesdo cefélica trauma-
tica ¢ codificada como 5.6 Cefaleia persistente atribuida a
craniotomia.

Descrigdo: Cefaleia causada por lesdo cefalica traumatica,
com duragdo maior que trés meses.

Critérios diagnosticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D
B. Ocorreu lesdo cefélica traumatica'
C. A cefaleia ¢ relatada como tendo se desenvolvido den-
tro de sete dias apos um dos seguintes:
1. alesdo cefalica
2. arecuperagdo da consciéncia ap0s a lesdo cefélica
3. interrup¢do do uso de medicamento(s) que
reduz(em) a habilidade de perceber ou relatar a
cefaleia apds a lesdo cefalica
D. A cefaleia persiste por >3 meses depois do seu inicio
E. Nio melhor explicada por outro diagnostico da ICHD-3.?

Nota:

1. A lesdo cefalica traumatica ¢ definida como uma lesdo
estrutural ou funcional resultante da acdo de forcas exter-
nas sobre a cabega. Isso inclui um impacto entre a cabega
¢ um objeto, penetracdo da cabega por um corpo estra-
nho, forcas geradas por estouros ou explosoes, ¢ outras
forgas ainda a ser definidas.

2. Quando a cefaleia decorrente de lesdo cefalica se torna
persistente, a possibilidade de 8.2 Cefaleia por uso
excessivo de medicamentos (MOH/CEM) precisa ser
considerada.

Comentarios: A condig¢do de que a cefaleia deve ser descrita
como tendo se desenvolvido dentro de sete dias ¢ algo arbi-
traria (veja a “Introdugdo”, acima). Comparado a intervalos
mais longos, um intervalo de sete dias gera critérios diagnos-
ticos com maior especificidade para 5.2 Cefaleia persistente
atribuida a lesdo cefdlica traumadtica (i.e., evidéncia mais
forte de causalidade), mas também uma perda de sensibili-
dade correspondente. Mais pesquisas sdo necessarias sobre
se um intervalo diferente poderia ou ndo ser mais apropriado.
Enquanto isso, os critérios do Apéndice para A5.2.1.1 Cefa-
leia persistente de inicio tardio atribuida a lesdo cefdilica
traumdatica moderada ou grave e A5.2.2.1 Cefaleia persis-
tente de inicio tardio atribuida a lesdo cefdlica traumdtica
leve podem ser utilizados quando o intervalo entre a lesdo e
o inicio da cefaleia é maior que sete dias.

Para haver consisténcia com os critérios diagnosticos
para cefaleia pos-traumatica cronica da ICHD-II e com o
intervalo de tempo utilizado no diagnostico de outras cefa-
leias secundarias, trés meses € o intervalo de tempo além do
qual uma cefaleia atribuida a uma lesdo ou trauma cefalico
¢ considerada persistente. Pesquisa adicional ¢ necessaria a
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fim de investigar se intervalos mais curtos ou mais longos
podem ser apropriadamente adotados.

5.2.1 Cefaleia persistente atribuida a lesdo cefdlica
traumdtica moderada ou grave

Critérios diagnosticos:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 5.2 Cefaleia per-
sistente atribuida a lesdo cefalica traumatica

B. Lesdo cefalica associada a a0 menos um dos seguintes:

perda da consciéncia por >30 minutos

escore da Escala de Coma de Glasgow < 13

amnésia pOs-traumatica por >24 horas!

alteragdo no nivel de percepgdo por >24 horas

evidéncia, por exames de imagem, de uma lesdo

cefalica traumatica, como fratura de cranio, he-

morragia intracraniana e/ou contusdo cerebral.

M

Nota:

1. A duragdo da amnésia pos-traumatica é definida como o
tempo entre o trauma cefélico e a retomada da evocagao
continua normal dos eventos.

5.2.2 Cefaleia persistente atribuida a
leséo cefdlica traumdtica leve

Critérios diagnosticos:
A. Cefaleia preenchendo os critérios para 5.2 Cefaleia per-
sistente atribuida a lesdo cefalica traumatica
B. Lesdo cefalica preenchendo ambos os seguintes:
1. sem associagdo com qualquer dos seguintes:
perda da consciéncia por >30 minutos
escore da Escala de Coma de Glasgow <13
amnésia pos-traumatica durando >24 horas!
alteragdo no nivel de percepgao por >24 horas
evidéncia, por exames de imagem, de uma
lesdo cefalica traumatica, como fratura de
cranio, hemorragia intracraniana e/ou contu-
sdo cerebral
2. associada a um ou mais dos seguintes sintomas e/
ou sinais:
a. confusdo, desorientagdo ou consciéncia dimi-
nuida, transitorias
b. perda da memoria relativa a eventos imedia-
tamente prévios ou posteriores ao trauma
c. dois ou mais dos seguintes sintomas sugesti-
vos de les@o cerebral traumatica leve:
i.  nausea
ii. vOmitos
iii.  disturbios visuais
iv. tontura e/ou vertigem
v.  desequilibrio postural e/ou da marcha
vi. memoria e¢/ou concentragdo prejudicadas.

oo o

Nota:

1. A duragdo da amnésia pos-traumatica ¢ definida como o
tempo entre o trauma cefélico e a retomada da evocagao
continua normal dos eventos.

5.3 Cefaleia aguda atribuida a
lesdo em chicotada’

Descrigdo: Cefaleia causada por lesdo em chicotada, com
durag@o de menos que trés meses.

Critérios diagnasticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D
B. Ocorreu lesdao em chicotada', associada temporalmente
a dor cervical e/ou cefaleia
C. A cefaleia desenvolveu-se dentro de sete dias apds a
lesdo em chicotada
D. Qualquer um dos seguintes:
1. acefaleia desapareceu dentro de trés meses apds o
seu inicio
2. acefaleia ainda ndo desapareceu, porém ainda néo
se passaram trés meses desde o seu inicio
E. Naomelhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:

1. A les@o em chicotada ¢ definida como movimentos de
aceleracdo/desaceleragdo da cabega, repentinos ¢ inade-
quadamente restringidos, com flexdo/extensdo cervical.
A lesdo em chicotada pode ocorrer apos tanto forgas de
alto impacto como de baixo impacto.

Comentarios: A lesdo em chicotada ocorre mais comumente
no contexto de um acidente com veiculo motorizado.

A 5.3 Cefaleia aguda atribuida a lesdo em chicotada
pode ocorrer como um sintoma isolado ou com uma cons-
telagdo de outros sintomas que se relacionam ao pescogo,
assim como sintomas somaticos extracervicais, neurossen-
soriais, comportamentais, cognitivos e/ou de humor. A les@o
em chicotada, em si, pode ser classificada de acordo com
a gravidade da apresentagdo clinica, utilizando um sistema
como aquele apresentado pela Quebec Task Force on Whi-
plash-Associated Disorders.

5.4 Cefaleia persistente atribuida a
lesdo em chicotada

Descrigdo: Cefaleia causada por lesdo em chicotada, com
durag@o maior que trés meses.

Critérios diagnasticos:

A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D

B. Ocorreu lesdao em chicotada', associada temporalmente
a dor cervical e/ou cefaleia
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C. A cefaleia desenvolveu-se dentro de sete dias apds a
lesdo em chicotada

D. A cefaleia persiste por >3 meses apos o seu inicio

E. Niao melhor explicada por outro diagnostico da ICHD-3.2

Nota:

1. A les@o em chicotada ¢ definida como movimentos de
aceleracdo/desaceleragdo da cabega, repentinos ¢ inade-
quadamente restringidos, com flexdo/extensdo cervical.
A lesdo em chicotada pode ocorrer apos tanto forgas de
alto impacto como de baixo impacto.

2. Quando a cefaleia ap6s lesdo em chicotada torna-se per-
sistente, a possibilidade de 8.2 Cefaleia por uso excessivo
de medicamentos (MOH/CEM) precisa ser considerada.

5.5 Cefaleia aguda atribuida a craniotomia

Descrigdo: Cefaleia causada por craniotomia cirirgica, com
duragdo menor que trés meses.

Critérios diagnosticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D
B. Craniotomia cirargica' foi realizada
C. Acefaleia é descrita como tendo se desenvolvido dentro
de sete dias apos um dos seguintes:
1. acraniotomia
2. arecuperacdo da consciéncia apos a craniotomia
3. descontinuagdo de medicamento(s) que prejudi-
cam a habilidade de perceber ou relatar cefaleia
apos a craniotomia
D. Qualquer um dos seguintes:
1. acefaleia desapareceu dentro de trés meses apds o
seu inicio
2. acefaleia ainda ndo desapareceu, porém ainda ndo
se passaram trés meses desde o seu inicio.
E. Naomelhorexplicada por outro diagndstico daICHD-3.12

Notas:

1. Quando a craniotomia foi realizada apds e por causa
de uma lesdo traumatica cefalica, codifique como 5.1.1
Cefaleia aguda atribuida a lesdo cefalica traumatica
moderada ou grave.

2. A exclusdo de outras cefaleias secundarias que podem
ocorrer apos craniotomia € necessaria antes de atribuir-se
o diagnéstico de 5.5 Cefaleia aguda atribuida a cranio-
tomia. Embora existam inumeras potenciais etiologias de
cefaleia apds uma craniotomia, devem ser consideradas
em especial a cefaleia cervicogénica (como resultado do
posicionamento durante a cirurgia) e a cefaleia por perda
de liquido cefalorraquidiano, infecgdes, hidrocefalia e
hemorragia intracraniana.

Comentarios: A 5.5 Cefaleia aguda atribuida a craniotomia
ocorre em uma propor¢ao substancial de pacientes subme-
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tidos a craniotomia cirirgica. Na maioria dos casos, cla
comega dentro dos primeiros dias apds a craniotomia e se
desaparece dentro do periodo pds-operatorio agudo. Ela é
mais comum apos cirurgias da base do cranio em compara-
¢30 a outros locais.

Embora a dor de 5.5 Cefaleia aguda atribuida a cranio-
tomia seja frequentemente sentida como maxima no local da
craniotomia, ela pode ser mais difusa e assemelhar-se a cefa-
leia do tipo tensdo ou a migranea.

5.6 Cefaleia persistente atribuida
a craniotomia

Descrigdo: Cefaleia causada por craniotomia cirGirgica, com
durag@o maior que 3 meses.

Critérios diagnosticos:
A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D
B. Craniotomia cirargica' foi realizada
C. Acefaleia ¢é descrita como tendo se desenvolvido dentro
de sete dias apos um dos seguintes:
1. acraniotomia
2. arecuperacdo da consciéncia apos a craniotomia
3. descontinuagdo de medicamento(s) que prejudi-
cam a habilidade de perceber ou relatar cefaleia
apos a craniotomia
D. Acefaleia persiste por mais de 3 meses apds a craniotomia
E. Niomelhorexplicada por outro diagndstico daICHD-3.1

Notas:

1. Quando a craniotomia foi realizada apds e por causa
de uma lesdo traumatica cefalica, codifique como 5.2.1
Cefaleia persistente atribuida a lesdo cefalica traumd-
tica moderada ou grave.

2. Quando a cefaleia apds craniotomia torna-se persistente,
a possibilidade de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de
medicamentos (MOH/CEM) precisa ser considerada.

Comentarios: Cerca de um quarto dos pacientes que desen-
volvem 5.5 Cefaleia aguda atribuida a craniotomia acabam
sofrendo de 5.6 Cefaleia persistente atribuida a craniotomia.
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Cefaleia atribuida a transtorno vascular craniano e/ou cervical
Cefaleia atribuida a transtorno intracraniano nio vascular
Cefaleia atribuida a uma substancia ou a sua supressio
Cefaleia atribuida a infeccio

Cefaleia atribuida a transtorno da homeostase

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

Cefaleia atribuida a transtorno psiquiatrico
Lesoes dolorosas dos nervos cranianos e outras dores faciais

Outras cefaleias
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