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

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

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

Esta sucede a la publicación de la ICHD-III beta en el 
2013. El propósito en el que se basaba la versión beta era el 
de estimular más ensayos de campo antes de la presentación 
de la ICHD-III final, y los resultados han sido 
satisfactorios. Se han publicado ensayos de campo 
excelentes, entre otros sobre migraña con aura, cefalea en 
racimos, hipertensión intracraneal idiopática y neuralgia 
del trigémino. Por ejemplo, se documentó que los criterios 
del apéndice para la A1.2 Migraña con aura superaban a 
los de la 1.2 Migraña con aura en el cuerpo principal de la 
ICHD-III beta, de modo que diferenciaban mejor este 
trastorno de los accidentes isquémicos transitorios. Los 
ensayos de campo demostraron que las nuevas 
características asociadas al criterio C1 de la 3.1 Cefalea en 
racimos, la rubefacción y la sensación de ocupación del 
oído, no aportaban nada para la discriminación diagnóstica. 
Por lo tanto, estos síntomas se incluyen únicamente en el 
apéndice de la ICHD-III donde se invita a continuar 
investigando. Estos son ejemplos del proceso basado en 
pruebas científicas para la clasificación de enfermedades 
que fundamenta todos los futuros cambios de la 
Clasificación internacional de las cefaleas. 

Una razón que contribuyó a la versión beta fue que 
creíamos que al publicar la ICHD-III se incluirían los 
códigos de la Clasificación Internacional de 
Enfermedades, 11ª versión (CIE-11) de la Organización 
Mundial de la Salud (OMS). Esperábamos que la CIE-11 
estuviera terminada en 2016, pero por desgracia se han 
producido retrasos importantes e inesperados, de modo que 
los códigos actuales siguen sin estar disponibles. Por lo 
tanto tuvimos que publicar la ICHD-III sin ellos. 

La ICHD-III se publicó como el primer número de 
Cephalalgia en 2018, justo 30 años después de la primera 
edición de la Clasificación internacional de las cefaleas, lo 
que ahora se denomina ICDH-I. La primera versión se 
basaba fundamentalmente solo en la opinión de los 
expertos; sin embargo, demostró ser válida en gran medida. 
La ICHD-II, publicada en 2004, incluyó una serie de 
cambios motivados en parte por nuevos datos científicos y 
en parte por la opinión revisada de expertos. Las nuevas 
pruebas desempeñaron un papel relativamente mayor para 
los cambios que se realizaron en la ICHD-III beta y son en 
las que se basan todas las modificaciones posteriores 
incluidas en la ICHD-III. Por lo tanto, la clasificación de 
las cefaleas actual y las versiones futuras estarán 
impulsadas en su totalidad por datos probatorios. 
En 2010 comenzó un largo viaje que culminó con la 
publicación de la ICHD-III, pero el comité actual aún 
tiene mucho trabajo por hacer durante los próximos años. 

La ICHD-III beta se tradujo a varios idiomas, y estas 
traducciones necesitan actualizarse antes de que la ICHD-
III se publique en esos idiomas. Ojalá se publiquen y se 
pueda acceder a muchas más traducciones de la ICHD-III 
en todos los idiomas mayoritarios e incluso en muchos 
minoritarios. La versión electrónica de la ICHD-III beta 
que ya desarrolló el profesor Hartmut Göbel se actualizará 
con la versión ICHD-III. Está previsto un libro de casos en 
colaboración con los profesores Morris Levin y Jes Olesen. 
Por último, los profesores Timothy Steiner y Jes Olesen 
confluirán las ICHD-III y CIE-11 tan pronto como los 
códigos de la CIE-11 estén disponibles. 

¿Cuál es entonces el futuro de la clasificación de las 
cefaleas? La clasificación debe en principio ser una 
disciplina conservadora. Cuando se realizan grandes 
cambios en una clasificación todos los estudios previos que 
utilizaron esas partes de la clasificación modificadas deben 
revisarse. Por ejemplo, los ensayos farmacológicos basados 
en los criterios de diagnóstico previos deben repetirse si 
dichos criterios sufren cambios importantes, porque los 
pacientes que encajen en los nuevos diagnósticos serán 
diferentes de los que encajen en los diagnósticos previos. 
La esperanza que tengo es que los ensayos de campo y 
análisis científicos en activo de los que se ha servido la 
ICHD-III continúen en el tiempo, de manera que los 
cambios futuros se basen únicamente en los datos 
científicos. Siguiendo la tradición, se tardarán unos 10-15 
años más hasta que se publique la ICHD-IV, pero entretanto 
se producirán varios ensayos de campo. Los criterios de 
diagnóstico modificados de la ICHD-II para la Migraña 
crónica se publicaron en Cephalalgia; el Comité de 
clasificación apoyó estos cambios y pidió que comenzaran 
a utilizar de manera inmediata aunque no estuviesen 
integrados en la Clasificación internacional de las cefaleas 
hasta que aparecieron en la ICHD-III años después. El 
comité de clasificación futuro debería asimismo poder 
avalar y apoyar la aceptación de criterios de diagnóstico 
nuevos o revisados antes de publicar la ICHD-4 cuando se 
basen en ensayos de campo de calidad publicados en 
Cephalalgia. 

La ICHD-I consiguió aupar la clasificación de las 
cefaleas de uno de los peores catálogos de enfermedades 
neurológicas a uno de los mejores. Mantenemos este 
impulso desde hace 30 años y la superioridad de nuestra 
clasificación quedó patente hace poco durante el trabajo del 
comité en Ginebra durante la sección neurológica de la 
CIE-11. No existe otra disciplina dentro de la neurología 
con una clasificación tan sistemática que incluya criterios 
de diagnóstico para cada una de las enfermedades. Espero 
de verdad que podamos mantener esta tradición, y que las 
cefaleas sigan liderando el camino en la clasificación de las 
enfermedades neurológicas. 

 
Jes Olesen 

Director 
Comité de clasificación de la cefalea de la International 

Headache Society 
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Cómo utilizar esta clasificación 

Este extenso documento no se ha elaborado con la intención 
de ser memorizado. Ni siquiera los miembros del Comité de 
clasificación son capaces de recordar todo el contenido. Es 
una obra de consulta para utilizar una y otra vez. De esta 
forma, pronto llegará a conocer los criterios de diagnóstico 
para la 1.1 Migraña sin aura y la 1.2 Migraña con aura, los 
tipos fundamentales de 2. Cefalea de tipo tensional y 3.1 
Cefalea en racimos, y algunos más. El resto quedarán 
disponibles para consulta. En la práctica clínica no se 
necesita la clasificación para los casos obvios de migraña o 
de cefalea tensional, pero sí resulta útil cuando el diagnóstico 
es incierto. La clasificación es indispensable para la 
investigación: cada paciente incluido en un proyecto, sea un 
ensayo clínico o un estudio de fisiopatología o bioquímica, 
debe cumplir una serie de criterios de diagnóstico. 

 
1. Esta clasificación es jerárquica, y usted debe decidir 

cuánto quiere detallar el diagnóstico: del primer dígito 
hasta el quinto. El primero aporta una idea general del 
grupo al que pertenece el paciente. Es, por ejemplo, ¿1. 
Migraña o 2. Cefalea de tipo tensional o 3. Cefalea 
trigémino-autonómica? Así se obtiene la información 
que permite un diagnóstico más detallado. El nivel de 
precisión deseado depende del objetivo. En la práctica 
general solo se emplean los diagnósticos del primer o 
segundo dígito, mientras que en la práctica especializada 
y en centros de cefalea lo apropiado es un diagnóstico al 
nivel del cuarto o quinto dígito. 

2. En la mayoría de los casos, los pacientes reciben un 
diagnóstico conforme al fenotipo clínico que presentan 
en ese momento o que han presentado durante el último 
año. Para la genética y otros usos se utiliza la frecuencia 
durante toda la vida del paciente. 

3. Cada tipo, subtipo o subforma distinta de cefalea que 
presente el paciente deben ser diagnosticados y 
codificados de manera independiente. Por consiguiente, 
un paciente afectado de gravedad en una clínica de 
cefalea puede recibir tres diagnósticos y códigos: 1.1 
Migraña sin aura, 1.2 Migraña con aura y 8.2 Cefalea 
por abuso de medicamentos. 

4. Cuando un paciente recibe más de un diagnóstico, estos 
deben organizarse en orden de importancia para el 
paciente. 

5. Cuando un tipo de cefalea en un paciente concreto 
cumpla dos conjuntos diferentes de criterios de 
diagnóstico, se deberá emplear toda la información 
disponible para decidir cuál de las alternativas es la 
correcta o cuál es el diagnóstico más probable. Esto 
podría incluir el historial de cefaleas longitudinal 
(¿cómo comenzó la cefalea?), los antecedentes 
familiares, el efecto de los fármacos, el vínculo con el 
período menstrual, la edad, el género y un abanico de 
otras características. El cumplimiento de los criterios de 

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

6. Para recibir un diagnóstico de cefalea personalizado, 
en la mayoría de casos el paciente debe experimentar 
un número mínimo de episodios de (o de días con) esa 
cefalea. Esta cifra está especificada en los criterios de 
diagnóstico para el tipo de cefalea, subtipo o subforma 
correspondiente. Además, la cefalea debe cumplir una 
serie de requisitos establecidos en los criterios 
encabezados por letras: A, B, C, etc. Algunos 
encabezamientos de este tipo son monotéticos, es 
decir, expresan un único requisito. Otros 
encabezamientos con letras son politéticos, precisan el 
cumplimiento de, por ejemplo, solo dos de las cuatro 
características expuestas. 

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

8. La frecuencia de las cefaleas primarias oscila entre los 
episodios cada 1-2 años hasta las crisis diarias. La 
gravedad de las crisis también varía. Por lo general, la 
ICHD-III no ofrece la posibilidad de clasificar 
conforme a la frecuencia o la gravedad, pero sí se 
aconseja que se especifiquen la frecuencia y la 
gravedad en el texto libre. 
9. ¿Cefalea primaria, secundaria o ambas? En caso 
de que el debut de una nueva cefalea guarde una 
estrecha relación temporal con otro trastorno conocido 
por causar cefalea o cumpla otros criterios para 
ocasionar tal trastorno, la nueva cefalea se clasifica 
como secundaria al trastorno desencadenante. Esto 
permanece vigente incluso cuando la cefalea presente 
características de cefalea primaria (migraña, cefalea de 
tipo tensional, cefalea en racimos o alguna de las otras 
cefaleas trigémino-autonómicas). Cuando la 
cronificación de una cefalea  



© International Headache Society 2018 

7 ICHD-III  

 

 
primaria preexistente guarde una estrecha relación 
temporal con dicho trastorno causal, se deberían 
consignar tanto el diagnóstico primario como el 
secundario. Cuando el empeoramiento significativo (por 
lo general referido a un aumento en la frecuencia y/o la 
gravedad del doble o más) de una cefalea primaria 
preexistente guarde una estrecha relación temporal con 
dicho trastorno causal, se deberían indicar tanto el 
diagnóstico primario como el secundario, siempre y 
cuando existan suficientes pruebas de que dicho 
trastorno pueda ocasionar cefalea. 

10. El último criterio para casi todas las cefaleas es "No 
atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III". El análisis 
de otros diagnósticos posibles (el diagnóstico 
diferencial) es una parte habitual del proceso de 
diagnóstico clínico. Si la cefalea parece cumplir los 
criterios de un trastorno concreto, este último criterio 
funciona como recordatorio para siempre tener en cuenta 
otros diagnósticos que pudieran explicar mejor la 
cefalea. 
En concreto, esto es válido para evaluar cuándo una 
cefalea es primaria o secundaria. Se cumple asimismo 
con los trastornos causales: por ejemplo, el caso de una 
cefalea que aparece en el mismo intervalo de tiempo que 
un ictus isquémico agudo podría ser una consecuencia 
no del ictus, sino de la causa del ictus (p. ej., una 
disección). 

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

12. Cuando se sospecha que un paciente presenta más de un 
tipo de cefalea se recomienda firmemente que rellene un 
diario de diagnóstico de cefalea en el que, para cada 
episodio, se registren las características importantes. Se 
ha demostrado que este tipo de diarios de cefaleas 
mejoran la precisión del diagnóstico y permiten un juicio 
más preciso para valorar el consumo de medicación. El 
diario ayuda a valorar la cantidad de dos o más tipos o 
subtipos de cefaleas diferentes. Por último, contribuye a 
que el paciente pueda distinguir entre las distintas 
cefaleas, tales como migraña sin aura y cefalea episódica 
de tipo tensional. 

13. En cada capítulo sobre las cefaleas secundarias se 
mencionan las causas más conocidas y asentadas, y se 
exponen los criterios de cumplimiento para las cefaleas 
correspondientes. No obstante, en multitud de capítulos, 
como el 9. Cefalea de origen infeccioso, existe un 

número de causas posibles prácticamente infinito. Con 
el objetivo de evitar una lista muy extensa solo se 
mencionan las más importantes. En el ejemplo, las 
causas menos frecuentes son asignadas a 9.2.3 Cefalea 
atribuida a otras infecciones sistémicas. En los otros 
capítulos de cefaleas secundarias se sigue el mismo 
sistema. 

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

15. En algunas cefaleas secundarias, tales como la 5.2 
Cefalea persistente atribuida a traumatismo 
craneoencefálico, se reconoce la manifestación de 
tipos o subtipos de cefalea persistente; esto es, la 
cefalea que se inició por otro trastorno no remite 
después de que dicho trastorno haya remitido. En estos 
casos, el diagnóstico varía del tipo agudo (p. ej., 5.1 
Cefalea aguda atribuida a traumatismo 
craneoencefálico) al tipo persistente (5.2 Cefalea 
persistente atribuida a traumatismo craneoencefálico) 
tras un intervalo temporal concreto (en este caso, tres 
meses). La demostración de la etiopatogenia depende 
del cumplimiento de los criterios de diagnóstico para 
el tipo agudo, y la persistencia de la misma cefalea. 
Muchos diagnósticos de este tipo constan en el 
Apéndice por ser insuficientes las pruebas de su 
existencia. Normalmente no se emplearán, pero están 
ahí para estimular la investigación de mejores criterios 
de causalidad. 

16. El Apéndice está dirigido a la investigación. Contribuye 
a que los científicos clínicos estudien las entidades 
huérfanas para su posterior inclusión en (o, en algunos 
casos, exclusión de) el cuerpo principal de la 
clasificación. La mayoría de los criterios de diagnóstico 
del Apéndice son nuevos o alternativas a los criterios del 
cuerpo principal. Algunas son entidades antiguas sin 
suficiente validación; se espera eliminarlas en la 
próxima revisión de la ICHD si no se recopilan las 
pruebas adecuadas. 
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Clasificación 

 
 

Código ICHD-III Diagnóstico 

1. Migraña 
1.1 Migraña sin aura 
1.2 Migraña con aura 

1.2.1 Migraña con aura típica 
1.2.1.1 Aura típica con cefalea 
1.2.1.2 Aura típica sin cefalea 

1.2.2 Migraña con aura del tronco del encéfalo 
1.2.3 Migraña hemipléjica 

1.2.3.1 Migraña hemipléjica familiar (MHF) 
1.2.3.1.1 Migraña hemipléjica familiar de tipo I (MHF-I) 
1.2.3.1.2 Migraña hemipléjica familiar de tipo II (MHF-II) 
1.2.3.1.3 Migraña hemipléjica familiar de tipo III (MHF-III) 
1.2.3.1.4 Migraña hemipléjica familiar, otros loci 

1.2.3.1 Migraña hemipléjica esporádica (MHE) 
1.2.4 Migraña retiniana 

1.3 Migraña crónica 
1.4 Complicaciones de la migraña 

1.4.1 Estado migrañoso 
1.4.2 Aura persistente sin infarto 
1.4.3 Infarto migrañoso 
1.4.4 Crisis epiléptica desencadenada por aura migrañosa 

1.5 Migraña probable 
1.5.1 Migraña sin aura probable 
1.5.2 Migraña con aura probable 

1.6 Síndromes episódicos que pueden asociarse a la migraña 
1.6.1 Trastorno gastrointestinal recurrente 

1.6.1.1 Síndrome de vómitos cíclicos 
1.6.1.2 Migraña abdominal 

1.6.2 Vértigo paroxístico benigno 
1.6.3 Tortícolis paroxística benigna 

2. Cefalea de tipo tensional 
2.1 Cefalea episódica infrecuente de tipo tensional 

2.1.1 Cefalea episódica infrecuente de tipo tensional con hipersensibilidad pericraneal 
2.1.2 Cefalea episódica infrecuente de tipo tensional sin hipersensibilidad pericraneal 

2.2 Cefalea episódica frecuente de tipo tensional 
2.2.1 Cefalea episódica frecuente de tipo tensional con hipersensibilidad pericraneal 
2.2.2 Cefalea episódica frecuente de tipo tensional sin hipersensibilidad pericraneal 

2.3 Cefalea crónica de tipo tensional 
2.3.1 Cefalea crónica de tipo tensional con hipersensibilidad pericraneal 
2.3.2 Cefalea crónica de tipo tensional sin hipersensibilidad pericraneal 

2.4 Cefalea de tipo tensional probable 
2.4.1 Cefalea episódica infrecuente de tipo tensional probable 
2.4.2 Cefalea episódica frecuente de tipo tensional probable 
2.4.3 Cefalea crónica de tipo tensional probable 

3. Cefaleas trigémino-autonómicas (CTA) 
3.1 Cefalea en racimos 
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3.1.1 Cefalea en racimos episódica 
3.1.2 Cefalea en racimos crónica 

3.2 Hemicránea paroxística 
3.2.1 Hemicránea paroxística episódica 
3.2.2 Hemicránea paroxística crónica 

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

3.3.1.1 SUNCT episódica 
3.3.1.2 SUNCT crónica 

3.3.2 Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duración con síntomas autonómicos craneales (SUNA) 
3.3.2.1 SUNA episódica 
3.3.2.2 SUNA crónica 

3.4 Hemicránea continua: 
3.4.1 Hemicránea continua, subtipo en remisión 
3.4.2 Hemicránea continua, subtipo persistente 

3.5 Cefalea trigémino-autonómica probable 
3.5.1 Cefalea en racimos probable 
3.5.2 Hemicránea paroxística probable 
3.5.3 Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duración probable 
3.5.4 Hemicránea continua probable 

4. Otras cefaleas primarias 
4.1 Cefalea tusígena primaria 

4.1.1 Cefalea tusígena primaria probable 
4.2 Cefalea por esfuerzo físico primaria 

4.2.1 Cefalea por esfuerzo físico primaria probable 
4.3 Cefalea por actividad sexual primaria 

4.3.1 Cefalea por actividad sexual primaria probable 
4.4 Cefalea en trueno primaria 
4.5 Cefalea por crioestímulo 

4.5.1 Cefalea atribuida a aplicación externa de crioestímulo 
4.5.2 Cefalea atribuida a ingestión o inhalación de crioestímulo 
4.5.3 Cefalea por crioestímulo probable 

4.5.3.1 Cefalea atribuida a aplicación externa de crioestímulo probable 
4.5.3.2 Cefalea atribuida a ingestión o inhalación de crioestímulo probable 

4.6 Cefalea por presión externa 
4.6.1 Cefalea por compresión externa 
4.6.2 Cefalea por tracción externa 
4.6.3 Cefalea por presión externa probable 

4.6.3.1 Cefalea por compresión externa probable 
4.6.3.2 Cefalea por tracción externa probable 

4.7 Cefalea punzante primaria 
4.7.1 Cefalea punzante primaria probable 

4.8 Cefalea numular 
4.8.1 Cefalea numular probable 

4.9 Cefalea hípnica 
4.9.1 Cefalea hípnica probable 

4.10 Cefalea diaria persistente de novo 
4.10.1 Cefalea diaria persistente de novo probable 

5. Cefalea atribuida a traumatismo craneoencefálico y/o cervical 
5.1 Cefalea aguda atribuida a traumatismo craneoencefálico 

5.1.1 Cefalea aguda atribuida a traumatismo craneoencefálico moderado o grave 
5.1.2 Cefalea aguda atribuida a traumatismo craneoencefálico leve 
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5.2 Cefalea persistente atribuida a traumatismo craneoencefálico 
5.2.1 Cefalea persistente atribuida a traumatismo craneoencefálico moderado o grave 
5.2.2 Cefalea persistente atribuida a traumatismo craneoencefálico leve 

5.3 Cefalea aguda atribuida a latigazo cervical 
5.4 Cefalea persistente atribuida a latigazo cervical 
5.5 Cefalea aguda atribuida a craneotomía 
5.6 Cefalea persistente atribuida a craneotomía 
6. Cefalea atribuida a vasculopatía craneal y/o cervical 
6.1 Cefalea atribuida a episodio isquémico cerebral 

6.1.1 Cefalea atribuida a ictus isquémico (infarto cerebral) 
6.1.1.1 Cefalea aguda atribuida a ictus isquémico (infarto cerebral) 
6.1.1.2 Cefalea persistente atribuida a ictus isquémico (infarto cerebral) 

6.1.1 Cefalea atribuida a accidente isquémico transitorio (AIT) 
6.2 Cefalea atribuida a hemorragia intracraneal no traumática 

6.2.1 Cefalea aguda atribuida a hemorragia intracerebral no traumática 
6.2.2 Cefalea aguda atribuida a hemorragia subaracnoidea no traumática 
6.2.3 Cefalea aguda atribuida a hemorragia subdural aguda no traumática 
6.2.4 Cefalea persistente atribuida a hemorragia intracraneal no traumática previa 

6.2.4.1 Cefalea persistente atribuida a hemorragia intracerebral no traumática previa 
6.2.4.2 Cefalea persistente atribuida a hemorragia subaracnoidea no traumática previa 
6.2.4.3 Cefalea persistencia atribuida a hemorragia subdural aguda no traumática previa 

6.3 Cefalea atribuida a malformación vascular sin ruptura 
6.3.1 Cefalea atribuida a aneurisma sacular sin ruptura 
6.3.2 Cefalea atribuida a malformación arteriovenosa congénita 
6.3.3 Cefalea atribuida a fístula arteriovenosa dural 
6.3.4 Cefalea atribuida a hemangioma cavernoso 
6.3.5 Cefalea atribuida a hemangiomatosis encefalotrigeminal o leptomeníngea (síndrome de Sturge-

Weber) 
6.4 Cefalea atribuida a arteritis 

6.4.1 Cefalea atribuida a arteritis de células gigantes (ACG) 
6.4.2 Cefalea atribuida a vasculitis primaria del sistema nervioso central (VPSNC) 
6.4.3 Cefalea atribuida a vasculitis secundaria del sistema nervioso central (VSSNC) 

6.5 Cefalea atribuida a trastorno de las arterias cervicales carótidas o vertebrales 
6.5.1 Cefalea, dolor facial o dolor cervical atribuidos a disección de la arteria cervical carótida o vertebral 

6.5.1.1 Cefalea, dolor facial o dolor cervical agudos atribuidos a disección de la arteria cervical carótida o 
vertebral 

6.5.1.2 Cefalea, dolor facial o dolor cervical persistentes atribuidos a disección de la arteria cervical carótida 
o vertebral 

6.5.2 Cefalea tras endarterectomía 
6.5.3 Cefalea atribuida a angioplastia o implantación de stent carotídeos o vertebrales 

6.6 Cefalea atribuida a flebopatías craneales 
6.6.1 Cefalea atribuida a flebotrombosis cerebral 
6.6.2 Cefalea atribuida a implantación de stent en seno venoso craneal 

6.7 Cefalea atribuida a otras arteriopatías intracraneales agudas 
6.7.1 Cefalea atribuida a procedimiento endoarterial intracraneal 
6.7.2 Cefalea por angiografía 
6.7.3 Cefalea atribuida a síndrome de vasoconstricción cerebral reversible (SVCR) 

6.7.3.1 Cefalea aguda atribuida a síndrome de vasoconstricción cerebral reversible (SVCR 
6.7.3.2 Cefalea aguda probablemente atribuida a síndrome de vasoconstricción cerebral reversible (SVCR) 
6.7.3.3 Cefalea persistente atribuida a síndrome de vasoconstricción cerebral reversible previo (SVCR) 

6.7.4 Cefalea atribuida a disección arterial intracraneal 
6.8 Cefalea y/o aura de tipo migrañoso atribuida a vasculopatía intracraneal crónica 

6.8.1 Cefalea atribuida a arteriopatía cerebral autosómica dominante con infartos subcorticales y 
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leucoencefalopatía (CADASIL) 
6.8.2 Cefalea atribuida a encefalopatía mitocondrial, acidosis láctica y episodios de pseudoictus (MELAS) 
6.8.3 Cefalea atribuida a angiopatía de moyamoya 
6.8.4 Aura de tipo migrañoso atribuida a angiopatía amiloide cerebral 
6.8.5 Cefalea atribuida a síndrome de vasculopatía retiniana con leucodistrofia cerebral y manifestaciones 

sistémicas (RVCLSM) 
6.8.6 Cefalea atribuida a otra vasculopatía intracraneal crónica 

6.9 Cefalea atribuida a apoplejía hipofisaria 
7. Cefalea atribuida a trastorno intracraneal no vascular 
7.1 Cefalea atribuida a hipertensión del líquido cefalorraquídeo (LCR) 

7.1.1 Cefalea atribuida a hipertensión intracraneal idiopática 
7.1.2 Cefalea atribuida a hipertensión intracraneal secundaria a trastornos metabólicos, tóxicos u 

hormonales 
7.1.3 Cefalea atribuida a hipertensión intracraneal secundaria a trastorno cromosómico 
7.1.4 Cefalea atribuida a hipertensión intracraneal secundaria a hidrocefalia 

7.2 Cefalea atribuida a hipotensión del líquido cefalorraquídeo (LCR) 
7.2.1 Cefalea tras punción dural 
7.2.3 Cefalea por fístula del líquido cefalorraquídeo (LCR) 
7.2.4 Cefalea atribuida a hipotensión intracraneal espontánea 

7.3 Cefalea atribuida a enfermedad intracraneal inflamatoria no infecciosa 
7.3.1 Cefalea atribuida a neurosarcoidosis 
7.3.2 Cefalea atribuida a meningitis aséptica (no infecciosa) 
7.3.3 Cefalea atribuida a otra enfermedad intracraneal no infecciosa 
7.3.4 Cefalea atribuida a hipofisitis linfocítica 
7.3.5 Síndrome de cefalea y déficits neurológicos transitorios con linfocitosis del líquido cefalorraquídeo 

(HaNDL) 
7.4 Cefalea atribuida a neoplasia intracraneal 

7.4.1 Cefalea atribuida a neoplasia intracraneal 
7.4.1.1 Cefalea atribuida a quiste coloide del tercer ventrículo 

7.4.2 Cefalea atribuida a meningitis carcinomatosa 
7.4.3 Cefalea atribuida a hipersecreción o hiposecreción hipofisaria o hipotalámica 

7.5 Cefalea atribuida a inyección intratecal 
7.6 Cefalea atribuida a crisis epiléptica 

7.6.1 Cefalea comicial 
7.6.2 Cefalea postcomicial 

7.7 Cefalea atribuida a malformación de Chiari de tipo I (MC-I) 
7.8 Cefalea atribuida a otro trastorno intracraneal no vascular 
8. Cefalea atribuida a administración o supresión de una sustancia 
8.1 Cefalea atribuida a consumo de o exposición a sustancias 

8.1.1 Cefalea por generadores de óxido nítrico (NO) 
8.1.1.1 Cefalea inmediata por generadores de óxido nítrico (NO) 
8.1.1.2 Cefalea tardía por generadores de óxido nítrico (NO) 

8.1.2 Cefalea por inhibidores de la fosfodiesterasa 
8.1.3 Cefalea por monóxido de carbono (CO) 
8.1.4 Cefalea alcohólica 

8.1.4.1 Cefalea alcohólica inmediata 
8.1.4.2 Cefalea alcohólica tardía 

8.1.5 Cefalea por cocaína 
8.1.6 Cefalea por histamina exógena 

8.1.6.1 Cefalea inmediata por histamina exógena 
8.1.6.2 Cefalea tardía por histamina exógena 

8.1.7 Cefalea provocada por el péptido relacionado con el gen de la calcitonina (CGRP) 
8.1.7.1 Cefalea inmediata provocada por el CGRP 
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8.1.7.2 Cefalea tardía provocada por el CGRP 
8.1.8 Cefalea atribuida a vasopresor agudo exógeno 
8.1.9 Cefalea atribuida al uso ocasional de medicamentos no indicados contra la cefalea 
8.1.10 Cefalea atribuida al uso prolongado de medicamentos no indicados contra la cefalea 
8.1.11 Cefalea atribuida al consumo de o exposición a otras sustancias 

8.2 Cefalea por abuso de medicamentos 
8.2.1 Cefalea por abuso de ergotamínicos 
8.2.2 Cefalea por abuso de triptanes 
8.2.3 Cefalea por abuso de analgésicos no opioides 

8.2.3.1 Cefalea por abuso de paracetamol (acetaminofeno) 
8.2.3.2 Cefalea por abuso de antiinflamatorios no esteroideos (AINE) 

8.2.3.2.1 Cefalea por abuso de ácido acetilsalicílico 
8.2.3.3 Cefalea por abuso de otros analgésicos no opioides 

8.2.4 Cefalea por abuso de opioides 
8.2.5 Cefalea por abuso de combinación de analgésicos 
8.2.6 Cefalea atribuida al abuso de varias clases de fármacos sin abuso individual de los mismos 
8.2.7 Cefalea atribuida al abuso no especificado o no comprobado de varias clases de fármacos 
8.2.8 Cefalea atribuida a abuso de otros medicamentos 

8.3 Cefalea atribuida a supresión de una sustancia 
8.3.1 Cefalea por privación de cafeína 
8.3.2 Cefalea por privación de opioides 
8.3.3 Cefalea por privación de estrógenos 
8.3.4 Cefalea atribuida a privación tras uso prolongado de otras sustancias 

9. Cefalea de origen infeccioso 
9.1 Cefalea atribuida a infección intracraneal 

9.1.1 Cefalea atribuida a meningitis o meningoencefalitis bacterianas 
9.1.1.1 Cefalea aguda atribuida a meningitis o meningoencefalitis bacterianas 
9.1.1.2 Cefalea crónica atribuida a meningitis o meningoencefalitis bacterianas 
9.1.1.3 Cefalea persistente atribuida a meningitis o meningoencefalitis bacterianas previas 

9.1.2 Cefalea atribuida a meningitis o encefalitis víricas 
9.1.2.1 Cefalea atribuida a meningitis vírica 
9.1.2.2 Cefalea atribuida a encefalitis vírica 

9.1.3 Cefalea atribuida a micosis u otra parasitosis intracraneal 
9.1.3.1 Cefalea aguda atribuida a micosis u otra parasitosis intracraneal 
9.1.3.2 Cefalea crónica atribuida a micosis u otra parasitosis intracraneal 

9.1.4 Cefalea atribuida a infección cerebral localizada 
9.2 Cefalea atribuida a infección sistémica 

9.2.1 Cefalea atribuida a infección bacteriana sistémica 
9.2.1.1 Cefalea aguda atribuida a infección bacteriana sistémica 
9.2.1.2 Cefalea crónica atribuida a infección bacteriana sistémica 

9.2.2 Cefalea atribuida a infección vírica sistémica 
9.2.2.1 Cefalea aguda atribuida a infección vírica sistémica 
9.2.2.2 Cefalea crónica atribuida a infección vírica sistémica 

9.2.3 Cefalea atribuida a otras infecciones sistémicas 
9.2.3.1 Cefalea aguda atribuida a otras infecciones sistémica 
9.2.3.2 Cefalea crónica atribuida a otras infecciones sistémicas 

10. Cefalea atribuida a trastorno de la homeostasis 
10.1 Cefalea atribuida a hipoxia o hipercapnia 

10.1.1 Cefalea de altura 
10.1.2 Cefalea atribuida a vuelo en avión 
10.1.3 Cefalea por inmersión 
10.1.4 Cefalea por apnea del sueño 
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10.2 Cefalea por diálisis 
10.3 Cefalea atribuida a hipertensión arterial 

10.3.1 Cefalea atribuida a feocromocitoma 
10.3.2 Cefalea atribuida a crisis hipertensiva sin encefalopatía hipertensiva 
10.3.3 Cefalea atribuida a encefalopatía hipertensiva 
10.3.4 Cefalea atribuida a preeclampsia o eclampsia 
10.3.5 Cefalea atribuida a disreflexia autonómica 

10.4 Cefalea atribuida a hipotiroidismo 
10.5 Cefalea atribuida a ayuno 
10.6 Cefalea cardíaca 
10.7 Cefalea atribuida a otros trastornos de la homeostasis 
11. Cefalea o dolor facial atribuidos a trastornos del cráneo, cuello, ojos, oídos, nariz, senos 

paranasales, dientes, boca o de otras estructuras faciales o cervicales 
11.1 Cefalea atribuida a trastorno óseo craneal 
11.2 Cefalea atribuida a trastorno cervical 

11.2.1 Cefalea cervicógena 
11.2.2 Cefalea atribuida a tendinitis retrofaríngea 
11.2.3 Cefalea atribuida a distonía craneocervical 

11.3 Cefalea atribuida a trastorno ocular 
11.3.1 Cefalea atribuida a glaucoma agudo de ángulo cerrado 
11.3.2 Cefalea atribuida a defectos de refracción 
11.3.3 Cefalea atribuida a trastorno ocular inflamatorio 
11.3.4 Cefalea troclear 

11.4 Cefalea atribuida a trastorno ótico 
11.5 Cefalea atribuida a trastorno nasal o de los senos paranasales 

11.5.1 Cefalea atribuida a sinusitis aguda 
11.5.2 Cefalea atribuida a sinusitis crónica o recurrente 

11.6 Cefalea atribuida a trastorno dental 
11.7 Cefalea atribuida a trastornos de la articulación temporomandibular 
11.8 Cefalea o dolor facial atribuidos a inflamación del ligamento estilohioideo 
11.9 Cefalea o dolor facial atribuidos a otros trastornos del cráneo, cuello, ojos, oídos, nariz, senos 

paranasales, dientes, boca o de otras estructuras faciales o cervicales 
12. Cefalea atribuida a trastorno psiquiátrico 
12.1 Cefalea atribuida a trastorno de somatización 
12.2 Cefalea atribuida a trastorno psicótico 
13. Lesiones dolorosas de los pares craneales y otros dolores faciales 
13.1 Dolor atribuido a lesión o enfermedad del nervio trigémino 

13.1.1 Neuralgia del trigémino 
13.1.1.1 Neuralgia clásica del trigémino 

13.1.1.1.1 Neuralgia clásica del trigémino estrictamente paroxística 
13.1.1.1.2 Neuralgia clásica del trigémino con dolor continuo 

13.1.1.2 Neuralgia del trigémino secundaria 
13.1.1.2.1 Neuralgia del trigémino atribuida a esclerosis múltiple 
13.1.1.2.2 Neuralgia del trigémino atribuida a lesión ocupante de espacio 
13.1.1.2.3 Neuralgia del trigémino atribuida a otras causas 

13.1.1.3 Neuralgia idiopática del trigémino 
13.1.1.3.1 Neuralgia idiopática del trigémino estrictamente paroxística 
13.1.1.3.2 Neuralgia idiopática del trigémino con dolor continuo 

13.1.2 Neuropatía dolorosa del trigémino 
13.1.2.1 Neuropatía dolorosa del trigémino atribuida a herpes zóster 
13.1.2.2 Neuralgia del trigémino postherpética 
13.1.2.3 Neuralgia del trigémino postraumática dolorosa 
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13.1.2.4 Neuropatía dolorosa del trigémino atribuida a otros trastornos 
13.1.2.5 Neuropatía idiopática del trigémino 

13.2 Dolor atribuido a lesión o enfermedad del nervio glosofaríngeo 
13.2.1 Neuralgia del glosofaríngeo 

13.2.1.1 Neuralgia clásica del glosofaríngeo 
13.2.1.2 Neuralgia del glosofaríngeo secundaria 
13.2.1.3 Neuralgia idiopática del glosofaríngeo 

13.2.2 Neuropatía dolorosa del glosofaríngeo 
13.2.2.1 Neuropatía dolorosa del glosofaríngeo atribuida a causa conocida 
13.2.2.2 Neuropatía dolorosa del glosofaríngeo idiopática 

13.3 Dolor atribuido a lesión o enfermedad del nervio intermedio 
13.3.1 Neuralgia del nervio intermedio 

13.3.1.1 Neuralgia clásica del nervio intermedio 
13.3.1.2 Neuralgia secundaria del nervio intermedio 
13.3.1.3 Neuralgia idiopática del nervio intermedio 

13.3.2 Neuropatía dolorosa del nervio intermedio 
13.3.2.1 Neuropatía dolorosa del nervio intermedio atribuida a herpes zóster 
13.3.2.2 Neuralgia del nervio intermedio postherpética 
13.3.2.3 Neuropatía dolorosa del nervio intermedio atribuida a otros trastornos 
13.3.2.4 Neuropatía dolorosa del nervio intermedio idiopática 

13.4 Neuralgia occipital 
13.5 Síndrome cervicogloso 
13.6 Neuritis óptica dolorosa 
13.7 Cefalea atribuida a parálisis oculomotora de origen isquémico 
13.8 Síndrome de Tolosa-Hunt 
13.9 Síndrome oculosimpático paratrigeminal (de Raeder) 
13.10 Neuropatía oftalmopléjica dolorosa recurrente 
13.11 Glosodinia 
13.12 Dolor facial idiopático persistente 
13.13 Dolor neuropático central 

13.13.1 Dolor neuropático central atribuido a esclerosis múltiple (EM) 
13.13.2 Dolor central tras ictus 

14. Otras cefaleas 
14.1 Cefalea no clasificada en otra categoría 
14.2 Cefalea sin especificar 
  
A Apéndice 
A1 Migraña 
A1.1 Migraña sin aura 

A1.1.1 Migraña menstrual pura sin aura 
A1.1.2 Migraña sin aura relacionada con la menstruación 
A1.1.3 Migraña sin aura no menstrual 

A1.2 Migraña con aura 
A1.2.0.1 Migraña menstrual pura con aura 
A1.2.0.2 Migraña con aura relacionada con la menstruación 
A1.2.0.3 Migraña con aura no menstrual 

A1.3 Migraña crónica (criterios alternativos) 
A1.3.1 Migraña crónica con períodos sin dolor 
A1.3.2 Migraña crónica con dolor continuo 

A1.4 Complicaciones de la migraña 
A1.4.5 Estado de aura migrañosa 
A1.4.6 Nieve visual 
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A1.6 Síndromes episódicos que pueden asociarse a la migraña 
A1.6.4 Cólicos del lactante 
A1.6.5 Hemiplejía alternante de la infancia 
A1.6.6 Migraña vestibular 

A2. Cefalea de tipo tensional (criterios alternativos) 
A2.1 Cefalea episódica infrecuente de tipo tensional (criterios alternativos) 
A2.2 Cefalea episódica frecuente de tipo tensional (criterios alternativos) 
A2.3 Cefalea crónica de tipo tensional (criterios alternativos) 
A3. Cefaleas trigémino-autonómicas (CTA) 
A3.1 Cefalea en racimos (criterios alternativos) 
A3.2 Hemicránea paroxística (criterios alternativos) 
A3.3 Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duración (criterios alternativos) 
A3.4 Hemicránea continua (criterios alternativos) 
A3.6 Cefalea trigémino-autonómica indiferenciada 
A4. Otras cefaleas primarias 
A4.11 Epicrania fugax 
A5. Cefalea atribuida a traumatismo craneoencefálico y/o cervical 
A5.1 Cefalea aguda atribuida a traumatismo craneoencefálico 

A5.1.1.1 Cefalea aguda tardía atribuida a traumatismo craneoencefálico moderado o grave  
A5.1.2.1 Cefalea aguda tardía atribuida a traumatismo craneoencefálico leve 

A5.2 Cefalea persistente atribuida a traumatismo craneoencefálico 
A5.2.1.1 Cefalea persistente tardía atribuida a traumatismo craneoencefálico moderado o grave  
A5.2.2.1 Cefalea persistente tardía atribuida a traumatismo craneoencefálico leve 

A5.7 Cefalea atribuida a radiocirugía cerebral 
A5.8 Cefalea aguda atribuida a otros traumatismos craneoencefálicos y/o cervicales 
A5.9 Cefalea persistente atribuida a otros traumatismos craneoencefálicos y/o cervicales 
A6. Cefalea atribuida a vasculopatía craneal y/o cervical 
A6.10 Cefalea persistente atribuida a vasculopatía craneal y/o cervical previa 
A7. Cefalea atribuida a trastorno intracraneal no vascular 
A7.6 Cefalea atribuida a crisis epiléptica 

A7.6.3 Cefalea tras terapia electroconvulsiva (TEC) 
A7.9 Cefalea persistente atribuida a trastorno intracraneal no vascular previo 
A8. Cefalea atribuida a administración o supresión de una sustancia 
A8.4 Cefalea persistente atribuida a consumo de o exposición a sustancias previos 
A9. Cefalea de origen infeccioso 
A9.1 Cefalea atribuida a infección intracraneal 

A9.1.3.3 Cefalea persistente atribuida a micosis u otra parasitosis intracraneal previa  
A9.3 Cefalea atribuida a infección por virus de la inmunodeficiencia humana (VIH) 
A10. Cefalea atribuida a trastorno de la homeostasis 
A10.7 Cefalea y/o dolor cervical atribuidos a hipotensión ortostática (postural) 
A10.8 Cefalea atribuida a otros trastornos de la homeostasis 

A10.8.1 Cefalea atribuida a vuelo espacial 
A10.8.2 Cefalea atribuida a otros trastornos metabólicos o sistémicos  

A10.9 Cefalea persistente atribuida a trastorno de homeostasis previo 
A11. Cefalea o dolor facial atribuidos a trastornos del cráneo, cuello, ojos, oídos, nariz, senos 

paranasales, dientes, boca o de otras estructuras faciales o cervicales 
A11.2 Cefalea atribuida a trastorno cervical 

A11.2.4 Cefalea atribuida a radiculopatía de la región cervical superior 
A11.2.5 Cefalea atribuida a dolor miofascial en región cervical 

A11.3 Cefalea atribuida a trastorno ocular 
A11.3.5 Cefalea atribuida a heteroforia o heterotropía 

A11.5 Cefalea atribuida a trastorno nasal o de los senos paranasales 
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A11.5.3 Cefalea atribuida a trastorno de la mucosa, los cornetes o el tabique nasales 
A12. Cefalea atribuida a trastorno psiquiátrico 
A12.3 Cefalea atribuida a trastorno depresivo 
A12.4 Cefalea atribuida a trastorno de ansiedad por separación 
A12.5 Cefalea atribuida a trastorno de pánico 
A12.6 Cefalea atribuida a fobia específica 
A12.7 Cefalea atribuida a trastorno de ansiedad social (fobia social) 
A12.8 Cefalea atribuida a trastorno de ansiedad generalizado 
A12.9 Cefalea atribuida a trastorno de estrés postraumático (TEPT) 
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Parte I: 

Las cefaleas primarias 
 

1. Migraña 
2. Cefalea de tipo tensional 
3. Cefaleas trigémino-autonómicas 
4. Otras cefaleas primarias 
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1. Migraña 
1.1 Migraña sin aura 
1.2 Migraña con aura 

1.2.1 Migraña con aura típica 
1.2.1.1 Aura típica con cefalea 
1.2.1.2 Aura típica sin cefalea 

1.2.2 Migraña con aura del tronco del encéfalo 
1.2.3 Migraña hemipléjica 

1.2.3.1 Migraña hemipléjica familiar (MHF) 
1.2.3.1.1 Migraña hemipléjica familiar de tipo I 
(MHF-I) 
1.2.3.1.2 Migraña hemipléjica familiar de tipo II 
(MHF-II) 
1.2.3.1.3 Migraña hemipléjica familiar de tipo III 
(MHF-III) 
1.2.3.1.4 Migraña hemipléjica familiar, otros loci 

1.2.3.1 Migraña hemipléjica esporádica (MHE) 
1.2.4 Migraña retiniana 

1.3 Migraña crónica 
1.4 Complicaciones de la migraña 

1.4.1 Estado migrañoso 
1.4.2 Aura persistente sin infarto 
1.4.3 Infarto migrañoso 
1.4.4 Crisis epiléptica desencadenada por aura migrañosa 

1.5 Migraña probable 
1.5.1 Migraña sin aura probable 
1.5.2 Migraña con aura probable 

1.6 Síndromes episódicos que pueden asociarse a la migraña 
1.6.1 Trastorno gastrointestinal recurrente 

1.6.1.1 Síndrome de vómitos cíclicos 
1.6.1.2 Migraña abdominal 

1.6.2 Vértigo paroxístico benigno 
1.6.3 Tortícolis paroxística benigna 

 
 

Clasificado en otro lugar: 
La cefalea migrañosa secundaria a otro trastorno (migraña sintomática) se clasifica como secundaria a 
dicho trastorno. 

 
 
Comentario general 
¿Cefalea primaria, secundaria o ambas? La cefalea migrañosa se rige por tres normas en función de 
las circunstancias. 

 
1. En caso de que la primera aparición de una nueva cefalea con características de migraña guarde una 

estrecha relación temporal con otro trastorno conocido por causar cefalea o cumpla otros criterios para 
ocasionar tal trastorno, la nueva cefalea se clasifica como secundaria atribuida al trastorno 
desencadenante. 

2. En caso de que la transición de migraña preexistente a crónica guarde una estrecha relación temporal 
con dicho trastorno causante se deberían asignar tanto el diagnóstico inicial de la migraña como el 
diagnóstico secundario. Un ejemplo de esto especialmente importante es la 8.2 Cefalea por abuso de 
medicamentos: tanto el diagnóstico de migraña (episódica o crónica) y el diagnóstico de 8.2 Cefalea 
por abuso de medicamentos deberían asignarse en caso de que exista un abuso de medicamentos.  

3. En caso de que el empeoramiento significativo (que por lo general significa un aumento de como 
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mínimo el doble respecto a la frecuencia o gravedad) de una migraña preexistente guarde una estrecha 
relación temporal con dicho trastorno causante, se deberían asignar tanto el diagnóstico inicial de la 
migraña como el diagnóstico secundario, siempre y cuando existan pruebas fehacientes de que ese 
trastorno pueda ocasionar cefalea. 
 
 
Introducción 
La migraña es una cefalea primaria frecuente e incapacitante. Muchos estudios epidemiológicos han 
documentado su alta prevalencia y enorme impacto socioeconómico y personal. Conforme al estudio 
Global Burden of Disease Survey 2010 (GBD2010) es el tercer trastorno más prevalente del mundo. 
En el GBD2015 se clasificó como la tercera causa mundial de discapacidad tanto en hombres como 
en mujeres menores de 50 años. 
La migraña se divide en dos tipos principales: La 1.1 Migraña sin aura es un síndrome clínico por 
cefalea con características específicas y síntomas asociados; la 1.2 Migraña con aura se caracteriza 
por síntomas neurológicos focales transitorios que suelen preceder o, en ocasiones, acompañar a la 
cefalea. Algunos pacientes presentan también una fase prodrómica que tiene lugar horas o días antes 
de la cefalea, y/o una fase resolutoria después de la remisión de la cefalea. Entre los síntomas 
prodrómicos y resolutorios se incluyen la hiperactividad, hipoactividad, depresión, avidez por 
determinados alimentos, bostezos repetidos, astenia y dolor o rigidez cervical. 
En caso de que un paciente cumpla los criterios de más de un tipo de migraña se deben diagnosticar 
y clasificar todos ellos. Por ejemplo, un paciente con frecuentes episodios de migraña con aura y en 
ocasiones ataques sin aura sería clasificado como 1.2 Migraña con aura y 1.1 Migraña sin aura. No 
obstante, dado que los criterios de diagnóstico de la 1.3 Migraña crónica engloban los episodios de 
todos los tipos, subtipos o subformas, no sería necesaria una clasificación añadida para los subtipos 
episódicos de migraña. 
 
 

1.1 Migraña sin aura 
Términos utilizados con anterioridad: Migraña común; hemicránea simple. 

 
Descripción: Cefalea recurrente que se manifiesta con crisis de 4-72 horas de duración. Las 
características típicas de la cefalea son la localización unilateral, el carácter pulsátil, la intensidad 
moderada o grave, el empeoramiento con la actividad física rutinaria y la asociación con náuseas y/o 
fotofobia y fonofobia. 
 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Al menos cinco crisis1 que cumplen los criterios B-D. 
B. Episodios de cefalea de 4-72 horas de duración (no tratados o tratados sin éxito)2,3. 
C. La cefalea presenta al menos dos de las siguientes cuatro características: 

1. Localización unilateral. 
2. Carácter pulsátil. 
3. Dolor de intensidad moderada o grave. 
4. Empeora con o impide llevar a cabo la actividad física habitual (p. ej., andar o subir escaleras). 

D. Al menos uno de los siguientes síntomas durante la cefalea: 
1. Náuseas y/o vómitos. 
2. Fotofobia y fonofobia. 

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

Notas: 
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1. Podría ser difícil diferenciar una o varias crisis migrañosas de las crisis sintomáticas de tipo migrañoso. 
Además, la naturaleza de solo una o de unas pocas crisis podría resultar complicada de interpretar. Por 
lo tanto, se precisa la aparición de al menos cinco crisis. Los individuos que cumplan los criterios para 
la 1.1 Migraña sin aura, pero hayan experimentado menos de cinco crisis serán clasificados dentro de 
la 1.5.1 Migraña sin aura probable. 

2. Si el paciente concilia el sueño durante una crisis de migraña y se despierta sin dolor, la duración de 
la crisis será computada hasta el momento del despertar. 

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

 
 

Comentarios: La localización bilateral de la cefalea migrañosa es más frecuente en niños y adolescentes 
(menores de 18 años) que en adultos; el dolor unilateral suele aparecer en la adolescencia tardía o en el 
inicio de la vida adulta. La localización de la cefalea migrañosa habitualmente es frontotemporal. La 
cefalea occipital infantil es rara y exige precaución de cara a establecer un diagnóstico. Un subconjunto 
de pacientes, de lo contrario considerados típicos, presenta localización facial del dolor, lo que se ha 
denominado "migraña facial" en la literatura. No existen evidencias que indiquen que estos pacientes 
formen un subgrupo distinto al de los pacientes migrañosos. 

Los síntomas prodrómicos pueden comenzar horas o un día o dos antes del resto de los síntomas de 
una crisis migrañosa con o sin aura. Entre ellos se incluyen distintas combinaciones de cansancio, 
dificultad para concentrarse, rigidez cervical, sensibilidad a la luz o al ruido, náuseas, visión borrosa, 
bostezos o palidez. Los síntomas resolutorios, más comúnmente la sensación de cansancio o 
agotamiento, la dificultad para concentrarse o la rigidez cervical pueden suceder a la resolución de la 
cefalea y mantenerse hasta 48 horas; han sido menos estudiados. 

Las crisis migrañosas pueden estar asociadas a síntomas autonómicos craneales y síntomas de alodinia 
cutánea. 

En niños es posible inferir de su comportamiento la presencia de fotofobia y fotofobia. 
Una minoría (<10%) de las mujeres padecen crisis migrañosas junto con la mayoría de sus ciclos 

menstruales; gran parte de las crisis son sin aura. Los episodios durante la menstruación suelen durar 
más tiempo e ir acompañados de náuseas más intensad que los que se presentan fuera del ciclo menstrual. 
La ICHD-III ofrece criterios para la A1.1.1 Migraña menstrual pura sin aura, la A1.1.2 Migraña sin 
aura relacionada con la menstruación y la A1.1.3 Migraña sin aura no menstrual, pero en el apéndice, 
debido a la incertidumbre sobre si deberían ser consideradas dos entidades diferenciadas. También se 
ofrecen criterios para la A1.2.0.1 Migraña menstrual pura sin aura, la A1.2.0.2 Migraña sin aura 
relacionada con la menstruación y la A1.2.0.3 Migraña sin aura para fomentar una mejor 
caracterización de estas subformas poco habituales en caso de que sea entidades separadas. 

Es muy frecuente que las crisis migrañosas se clasifiquen como 1.3 Migraña crónica. En caso de 
que exista un abuso de medicamentos asociado, se deberían asignar ambos diagnósticos de 1.3 Migraña 
crónica y 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos. La 1.1 Migraña sin aura es la enfermedad más 
propensa a cronificarse con el uso frecuente de medicación sintomática. 

El diagnóstico por imagen del flujo sanguíneo cerebral regional no muestra cambios sugestivos de 
depresión cortical propagada (DCP) durante las crisis de 1.1 Migraña sin aura, pese a que se pueden 
producir cambios del flujo en el tronco del encéfalo, así como algunos cambios en el flujo cortical 
secundarios a la activación del dolor. Esto contrasta con el desarrollo de la oligohemia, patognomónica 
de la 1.2 Migraña con aura. Aunque el grueso de los datos publicados sugiere que la DCP no aparece en 
la 1.1 Migraña sin aura, algunos estudios recientes lo desmienten. Además, se ha sugerido que las ondas 
gliales u otros fenómenos corticales podrían estar asociados a la 1.1 Migraña sin aura. Sí participan las 
moléculas mensajeras óxido nítrico (NO), la 5-hidroxitriptamina (5-HT) y el péptido relacionado con el 
gen de la calcitonina (CGRP). Si bien este trastorno se consideraba fundamentalmente vascular, la 
importancia de la sensibilización de las vías del dolor, así como la posibilidad de que las crisis puedan 
tener su origen en el sistema nervioso central han ido acaparando cada vez más atención durante las 
últimas décadas. Al mismo tiempo se han identificado el circuito del dolor migrañoso, el sistema 
trigémino-vascular y distintos aspectos de su neurotransmisión periférica y en el nucleus caudalis del 
trigémino, la sustancia gris central del mesencéfalo y el tálamo. Los fármacos sintomáticos altamente 
específicos de los receptores, entre los que se incluyen los agonistas de los receptores 5- HT1B/D 
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(triptanes), los agonistas del receptor 5-HT1F y los antagonistas del receptor CGRP han demostrado su 
eficacia en el tratamiento agudo o sintomático de las crisis migrañosas. Gracias a su alta especificidad 
con los receptores, su mecanismo de acción arroja una nueva visión en el campo de los mecanismos 
migrañosos. Queda ya claro que la 1.1 Migraña sin aura es un trastorno neurobiológico, mientras los 
avances tanto del ámbito clínico como de la neurociencia básica continúan ampliando nuestro 
conocimiento de los mecanismos de la migraña. 
 

 
 
1.2 Migraña con aura 
Términos utilizados con anterioridad: Migraña clásica; migraña oftálmica, hemiparestésica, afásica o 
hemipléjica; migraña acompañada; migraña complicada. 

 
Descripción: Crisis recurrentes de varios minutos de duración con síntomas visuales, sensitivos o del 
sistema nervioso central de localización unilateral y completamente reversibles que suelen desarrollarse 
de manera gradual y preceder a una cefalea y a síntomas asociados a migraña. 

 
Criterios de diagnóstico: 

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

1. Visuales. 
2. Sensitivos. 
3. De habla o lenguaje. 
4. Motores. 
5. Troncoencefálicos. 
6. Retinianos. 

C. Al menos tres de las siguientes seis características: 
1. Propagación gradual de al menos uno de los síntomas de aura durante un período ≥5 min. 
2. Se suceden dos o más síntomas de aura. 
3. Cada síntoma de aura tiene una duración de 5-60 minutos1. 
4. Al menos uno de los síntomas de aura es unilateral2. 
5. Al menos uno de los síntomas de aura es positivo3. 
6. El aura está acompañada de o le sucede en los siguientes 60 minutos una cefalea. 

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

Notas: 
 

1. Si, por ejemplo, se presentan tres síntomas durante el aura, la duración máxima aceptable es de 3 × 60 
minutos. Los síntomas motores pueden prolongarse hasta 72 horas. 

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

3. El centelleo y hormigueo son síntomas positivos de aura. 
 
Comentarios: Muchos pacientes que padecen crisis migrañosas con aura también sufren episodios sin 
aura. Estos deben ser clasificados tanto como 1.2 Migraña con aura como con 1.1 Migraña sin aura. 

Los ensayos de campo han comparado los criterios de diagnóstico para la 
1.2 Migraña sin aura en el cuerpo principal de la ICHD-III beta con aquellos de la A1.2 Migraña con 
aura del apéndice. Los segundos distinguieron mejor la migraña con aura de los accidentes isquémicos 
transitorios. Dichos criterios se han adoptado en la ICHD-III y ya no aparecen más en el Apéndice para 
este trastorno. 

El aura es un conjunto de síntomas neurológicos que, por lo general, se manifiesta antes de la cefalea 
de 1.2 Migraña con aura, pero también puede comenzar después del inicio de la fase de dolor o continuar 
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durante la fase de cefalea. 
El aura visual es el tipo más común de aura, con una incidencia de un 90% en pacientes con 1.2 

Migraña con aura al menos en alguna crisis. Se suele manifestar como espectro de fortificación: una 
figura en zigzag junto al punto de fijación de la vista que se propaga hacia la derecha o la izquierda y 
adopta una forma convexa lateral con un borde anguloso centelleante, lo que desemboca en distintos 
grados de escotoma relativo o absoluto. En otros casos se pueden producir escotomas sin fenómenos 
positivos; esto por lo general se percibe como inicio agudo, pero si se analiza en profundidad suele 
aumentar de tamaño progresivamente. En niños y adolescentes el aura puede aparecer en forma de 
síntomas visuales bilaterales menos típicos. Se ha desarrollado y validado una escala de valoración del 
aura visual de alta especificidad y sensibilidad. 

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

Menos frecuentes son los trastornos del lenguaje, normalmente de tipo afásico, aunque de difícil 
caracterización. 

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

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

Los pacientes con síntomas de aura que se originan en el tronco encefálico se clasifican como 1.2.2 
Migraña con aura del tronco del encéfalo, pero casi siempre presentan además síntomas típicos de aura. 
En caso de que el aura incluya debilidad motora, el trastorno debe ser clasificado como 1.2.3 Migraña 
hemipléjica, o una de sus subformas. La 1.2.3 Migraña hemipléjica se clasifica en un subtipo diferente 
debido a las diferencias genéticas y fisiopatológicas con la 1.2.1 Migraña con aura típica. Los pacientes 
con 1.2.2 Migraña con aura del tronco del encéfalo suelen padecer además síntomas del tronco 
encefálico. 

A los pacientes a menudo les resulta complicado describir sus síntomas, en cuyo caso se les debe 
enseñar a medirlos en el tiempo y registrarlos de cara a futuras ocasiones. De ese modo, la información 
clínica se vuelve más nítida. Los errores comunes se refieren a categorizaciones equivocadas de la 
lateralización y la rapidez de inicio del dolor (brusco en lugar de gradual), del tipo de los trastornos 
oculares (localización monocular en lugar de homónimos), así como de la duración del aura y de confundir 
la pérdida sensorial con debilidad. Después de la consulta inicial, la elaboración de un diario detallado 
sobre el aura puede dilucidar el diagnóstico. 

El aura migrañosa se asocia en ocasiones con una cefalea que no cumple los criterios para la 1.1 
Migraña sin aura, pero que aun así se considera una cefalea migrañosa por su relación con el aura. Otras 
veces el aura migrañosa puede producirse sin cefalea. 

Antes o durante la manifestación de los síntomas del aura, el flujo sanguíneo cerebral regional se reduce 
en el área de la corteza que se corresponde con la zona clínica afectada y con frecuencia también en un 
área más extensa. La reducción del flujo sanguíneo suele comenzar en zonas posteriores y se propaga a 
regiones más anteriores, en general por encima del umbral de isquemia. En un plazo de una a varias horas 
tiene lugar en dicha zona una transición gradual hacia la hiperemia. La depresión cortical propagada de 
Leão es probablemente el mecanismo subyacente. 

Se han eliminado los síndromes definidos anteriormente de migraña con aura prolongada y migraña 
con aura de inicio agudo. No es extraño que el aura se prolongue durante más de una hora, pero en la 
mayoría de esos casos los pacientes presentan al menos dos de las características del criterio C. 
Incluso cuando la mayoría de las crisis no cumplan el criterio C es habitual que otros episodios cumplan 
los criterios para uno de los subtipos o subformas de la 1.2 Migraña con aura, y este debe ser el 
diagnóstico. El resto de casos han de codificarse como 1.5.2 Migraña con aura probable, haciendo constar 
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los detalles del aura atípica (aura prolongada o aura de inicio agudo) entre paréntesis. El diagnóstico suele 
ser evidente tras una cuidadosa anamnesis, si bien existen trastornos como la disección carotídea, las 
malformaciones arteriovenosas o las crisis epilépticas que pueden imitar el fenotipo de la migraña con 
aura. 

Los síntomas prodrómicos pueden comenzar horas o un día o dos antes del resto de los síntomas de 
una crisis migrañosa con o sin aura. Entre ellos se incluyen distintas combinaciones de cansancio, 
dificultad para concentrarse, rigidez cervical, sensibilidad a la luz o al ruido, náuseas, visión borrosa, 
bostezos o palidez. El término "pródromo", que ha reemplazado la "fase premonitoria" o los "síntomas 
premonitorios" no incluye el aura. Los síntomas resolutorios, por lo general la sensación de cansancio o 
agotamiento, la dificultad para concentrarse y la rigidez cervical pueden suceder a la resolución de la 
cefalea y mantenerse hasta 48 horas; han sido menos estudiados. 

 
1.2.1 Migraña con aura típica 

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

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Crisis que cumplen los criterios de la 1.2 Migraña con aura y el criterio B. 
B. Aura con ambas de las características siguientes: 

1. Síntomas visuales, sensitivos y/o del lenguaje completamente reversibles. 
2. Ningún síntoma motor, troncoencefálico o retiniano. 

 
1.2.1.1 Aura típica con cefalea 

 
Descripción: Migraña con aura típica en la que el aura cursa con o se sucede de cefalea en un plazo de 
60 minutos, la cual puede o no tener características de migraña. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Crisis que cumplen los criterios de la 1.2 Migraña con aura y el criterio B. 
B. La cefalea, con o sin características de migraña, se manifiesta de manera simultánea o 60 minutos 

después del aura. 
 
 
1.2.1.2 Aura típica sin cefalea 

 
Descripción: Migraña con aura típica que no presenta cefalea de manera simultánea ni posterior al 
aura. 

 
Criterios de diagnóstico: 

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

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

 
1.2.2 Migraña con aura del tronco del encéfalo 

 
Términos utilizados con anterioridad: Migraña basilar; migraña de la arteria basilar; migraña de tipo 
basilar. 

 
Descripción: Migraña con síntomas de aura que claramente se originan en el tronco encefálico, pero que 
no incluyen debilidad motora. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Crisis que cumplen los criterios de la 1.2 Migraña con aura y el criterio B. 
B. Aura con ambas de las características siguientes: 

1. Al menos dos de los siguientes síntomas troncoencefálicos totalmente reversibles: 
a. Disartria1. 
b. Vértigo2. 
c. Acúfenos 
d. Hipoacusia3. 
e. Diplopía4. 
f. Ataxia no atribuible a déficit sensitivo. 
g. Disminución del nivel de conciencia (GCS ≤13)5. 

2. Ningún síntoma motor6 o retiniano. 
 

Notas: 
 

1. La disartria debería diferenciarse de la afasia. 
2. El vértigo no incluye a y debería diferenciarse de los mareos. 
3. Este criterio no se cumple en caso de sensación de ocupación del oído. 
4. La diplopía no incluye (ni excluye) la visión borrosa. 
5. La puntuación de la escala de coma de Glasgow (GCS) puede haberse valorado durante el ingreso; 

otra posibilidad sería realizar un estimado de la GCS a partir de los déficits claramente descritos por 
el paciente 

6. Si se presentan síntomas motores, clasificar como 1.2.3 Migraña hemipléjica. 
 

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

Además de los síntomas troncoencefálicos, en la mayoría de las crisis se presentan además síntomas 
típicos de aura. Muchos pacientes que sufren crisis de migraña con aura del tronco del encéfalo también 
refieren otras crisis con aura típica, y deberían ser clasificados tanto para la 1.2.1 Migraña con aura 
típica como para la 1.2.2 Migraña con aura del tronco del encéfalo. 

Gran parte de los síntomas que se enumeran en el criterio B1 podrían cursar con ansiedad e 
hiperventilación y por tanto dar lugar a interpretaciones erróneas. 

 
1.2.3 Migraña hemipléjicaI 

 
Descripción: Migraña con aura que incluye debilidad motora. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Crisis que cumplen los criterios de la 1.2 Migraña con aura y el criterio B. 
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B. Aura que presenta las siguientes dos características: 
1. Debilidad motora completamente reversible2. 
2. Síntomas visuales, sensitivos y/o del lenguaje completamente reversibles. 

 
Notas: 

 
1. El término -plejia significa parálisis en la mayoría de idiomas, pero la mayoría de los ataques se 

caracterizan por debilidad motora. 
2. Los síntomas motores se manifiestan por lo general durante menos de 72 horas, pero en algunos 

pacientes la debilidad motora se puede prolongar durante semanas. 
 
 

Comentario: Puede resultar difícil distinguir la debilidad de la hipoestesia. 
 

1.2.3.1 Migraña hemipléjica familiar (MHF) 
 

Descripción: Migraña con aura que incluye debilidad motora y por lo menos un pariente de primer o 
segundo grado padece aura migrañosa con debilidad motora. 

 
Criterios de diagnóstico: 

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

de la 1.2.3 Migraña hemipléjica. 
 

Comentarios: Los nuevos datos genéticos han permitido una definición más precisa de la 1.2.3.1 
Migraña hemipléjica familiar que la que previamente era posible. Se han identificado los siguientes 
subtipos genéticos específicos: en la MHF-I hay mutaciones en el gen CACNA1A (codifica para un 
canal del calcio) en el cromosoma 19; en la MHF-II hay mutaciones en el gen ATP1A2 (codifica para 
ATPasa de sodio/potasio) en el cromosoma 1, y en la MHF3 hay mutaciones en el gen SCN1A (codifica 
para un canal del sodio) en el cromosoma 2). Cabe la posibilidad de que existan otros loci aún sin 
identificar. Si se llevan a cabo estudios genéticos, el subtipo genético (en caso de ser descubierto) debe 
especificarse en el quinto dígito. 

Se ha observado que la 1.2.3.1 Migraña hemipléjica familiar presenta a menudo síntomas 
troncoencefálicos además de los síntomas típicos del aura, y que casi siempre aparece cefalea. En raras 
ocasiones, durante los episodios de MHF pueden ocurrir alteraciones del nivel de conciencia (a veces 
incluso el coma), confusión, fiebre o linfocitosis del LCR. 

La 1.2.3.1 Migraña hemipléjica familiar podría interpretarse erróneamente como epilepsia y ser tratada 
como tal (sin éxito). Las crisis de MHF pueden ser desencadenadas por traumatismo craneoencefálico 
(leve). En aproximadamente el 50% de las familias con MHF se desarrolla una ataxia cerebelosa 
progresiva crónica independientemente de los ataques migrañosos. 

 
 1.2.3.1.1 Migraña hemipléjica familiar de tipo I (MHF-I) 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Las crisis cumplen los criterios de la 1.2.3.1 Migraña hemipléjica familiar. 
B. Se ha demostrado una mutación en el gen CACNA1A. 

 
 

 1.2.3.1.2 Migraña hemipléjica familiar de tipo II (MHF-II) 
 

Criterios de diagnóstico: 

A. Las crisis cumplen los criterios de la 1.2.3.1 Migraña hemipléjica familiar. 
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B. Se ha demostrado una mutación en el gen ATP1A2. 
 
 

 1.2.3.1.3 Migraña hemipléjica familiar de tipo III (MHF-III) 
 

Criterios de diagnóstico: 

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

 
 

 1.2.3.1.4 Migraña hemipléjica familiar, otros loci 
 

Criterios de diagnóstico: 

A. Las crisis cumplen los criterios de la 1.2.3.1 Migraña hemipléjica familiar. 
B. Estudios genéticos han demostrado que no existen mutaciones en los genes CACNA1A, ATP1A2 

ni SCN1A. 
 
 

1.2.3.2 Migraña hemipléjica esporádica (MHE) 
 

Descripción: Migraña con aura que incluye debilidad motora y no hay ningún pariente de primer o 
segundo grado padece aura migrañosa con debilidad motora. 

 
Criterios de diagnóstico: 

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

hemipléjica. 
 

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

Las crisis de la 1.2.3.2 Migraña hemipléjica esporádica tienen las mismas características que los de 
la 1.2.4 Migraña hemipléjica familiar. Algunos casos, en apariencia esporádicos, tienen mutaciones de 
MHF conocidas, y en algunos de ellos un pariente de primer o segundo grado desarrolla posteriormente 
migraña hemipléjica, de manera que se cumplen los criterios para la 1.2.3.1 Migraña hemipléjica 
familiar, lo que requiere una modificación del diagnóstico. 

Los casos esporádicos requieren habitualmente pruebas de neurodiagnóstico por la imagen y otros 
exámenes para descartar otras causas. Una punción lumbar podría ser necesaria para descartar el 7.3.5 
Síndrome de cefalea y déficits neurológicos transitorios con linfocitosis del líquido cefalorraquídeo 
(HaNDL). 

 
1.2.4 Migraña retiniana 

 
Descripción: Crisis repetidas de alteración visual monocular, incluyendo fotopsias, escotomas o 
amaurosis, asociados con cefalea migrañosa. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Crisis que cumplen los criterios de la 1.2 Migraña con aura y el criterio B. 
B. Aura que presenta las siguientes dos características: 

1. Aura que presenta fenómenos visuales monoculares positivos y/o negativos completamente 
reversibles (por ejemplo, fotopsias, escotomas o amaurosis) confirmada durante una crisis o 
por cualquiera o los dos siguientes: 
a. Examen clínico del campo visual. 



© International Headache Society 2018 

27 ICHD-III 
 

 

b. Dibujo del paciente de un defecto monocular del campo visual (previa indicación de 
instrucciones). 

2. Al menos dos de los siguientes: 
a. Progresión gradual del aura durante ≥5 minutos. 
b. Los síntomas tienen una duración de entre 5 y 60 minutos. 
c. Cursa con o cefalea o esta se manifiesta en los siguientes 60 minutos. 

C. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III y se han descartado otras causas de amaurosis fugax. 
 

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

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

 
 

 1.3 Migraña crónica 
Descripción: Cefalea que aparece durante 15 o más días/mes durante más de tres meses, y que, al menos 
durante 8 días/mes, presenta características de cefalea migrañosa. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea (de tipo tensional o migrañoso1) durante un período de ≥15 días/mes durante >3 meses que 

cumple los criterios B y C. 
B. Cursa en pacientes que han sufrido al menos cinco crisis que cumplen los criterios B-D para la 1.1 

Migraña sin aura y/o los criterios B y C de la 1.2 Migraña con aura. 
C. Durante un período ≥8 días/mes por espacio >3 meses que cumple cualquiera de los siguientes2: 

1. Los criterios C y D para la 1.1 Migraña sin aura. 
2. Los criterios B y C para la 1.2 Migraña con aura. 
3. En el momento de la aparición el paciente cree que es migraña, y se alivia con un triptán o 

derivados ergóticos. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III3-5. 

 
 

Notas: 
 

1. La razón por la que se aísla la 1.3 Migraña crónica de los tipos episódicos de migraña es que resulta 
imposible distinguir los episodios individuales de cefalea en pacientes con dolores de cabeza tan 
frecuentes y continuados. De hecho, las características de la cefalea pueden variar no solo de un día a 
otro, sino incluso durante el mismo día. Resulta extremadamente complicado mantener a estos 
pacientes sin medicación con el fin de observar la historia natural de la cefalea. En esta situación se 
cuentan los episodios tanto con aura como sin aura, así como las cefaleas de tipo tensional y las 
migrañosas (pero no las cefaleas secundarias). 

2. La caracterización de la cefalea recurrente frecuente suele precisar la elaboración de un diario de 
cefaleas en el que se registre información acerca del dolor y de los síntomas asociados diariamente 
durante al menos un mes. 

3. Debido a que la cefalea de tipo tensional se engloba en los criterios de la 1.3 Migraña crónica, este 
diagnóstico excluye el diagnóstico de la 2. Cefalea de tipo tensional o sus tipos. 

4. La 4.10 Cefalea diaria persistente de novo puede presentar características que sugieran 1. Migraña 
crónica. Este último trastorno evoluciona en el tiempo a partir de una 1.1 Migraña sin aura y/o 1.2 
Migraña con aura; por tanto, cuando estos criterios A-E se cumplan para una cefalea 
inequívocamente diaria y sin remisión <24 horas después de su inicio, se clasifica como 4.10 Cefalea 
diaria persistente de novo. Cuando no se recuerda la forma de comienzo o es incierta se clasifica 
como 1.3 Migraña crónica. 
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5. La causa más habitual de los síntomas indicativos de migraña crónica es el abuso de fármacos, tal y 
como se define en la 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos. En torno a un 50% de los pacientes 
que aparentan padecer 1.3 Migraña crónica vuelven a un subtipo de migraña episódica después de la 
privación del fármaco; dichos pacientes están incorrectamente diagnosticados como 1.3 Migraña 
crónica. Del mismo modo, muchos pacientes que parecen estar abusando de medicación no mejoran 
después de la privación de los fármacos, y el diagnóstico de 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos 
podría ser inapropiado (suponiendo que la cronicidad del trastorno producido por el abuso de 
medicación siempre sea reversible). Por lo tanto, y debido a la norma general, a los pacientes que 
cumplan los criterios tanto para la 1.3 Migraña crónica como para la 8.2 Cefalea por abuso de 
medicamentos se les deberían asignar ambos diagnósticos. Después de la retirada de la medicación 
sintomática, la migraña volverá al tipo episódico o bien seguirá siendo crónica, con lo que se podrá 
reconsiderar el diagnóstico; en el último caso, el diagnóstico de la 8.2 Cefalea por abuso de 
medicamentos se podría anular. 

 
 
 

 1.4 Complicaciones de la migraña 
Comentario: Deben codificarse por separado tanto el tipo, subtipo o subforma de migraña como la 
complicación. 

 
1.4.1 Estado migrañoso 

 
Descripción: Crisis de migraña debilitante que se prolonga durante más de 72 horas. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Una crisis de cefalea que cumple los criterios B y C. 
B. Cursa en pacientes con 1.1 Migraña sin aura y/o 1.2 Migraña con aura de manera similar a las 

crisis previas, salvo por su duración e intensidad. 
C. Las dos características siguientes: 

1. Se prolonga >72 horas1. 
2. El dolor o los síntomas asociados son debilitantes2. 

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

Notas: 
 

1. Se aceptan las remisiones de hasta 12 horas debido al uso de fármacos o al sueño. 
2. Los casos más leves que no cumplan el criterio C2 se clasifican como 1.5.1 Migraña sin aura probable. 

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

 
1.4.2 Aura persistente sin infarto 
 

Descripción: Síntomas de aura que se prolongan durante una semana o más sin datos sugestivos de 
infarto en las pruebas de neurodiagnóstico por la imagen. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. El aura cumple el criterio B. 
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B. Cursa en un paciente con 1.2 Migraña con aura idéntica a los episodios previos salvo por la duración 
de uno o más de los síntomas de aura, que se prolongan ≥1 semana. 

C. No hay datos sugestivos de infarto en las pruebas de neurodiagnóstico por la imagen. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
Comentarios: Las auras persistentes son raras pero están bien documentadas. Con frecuencia son 
bilaterales y pueden durar meses o años. El mínimo de una semana según el criterio C se basa en la opinión 
de expertos y debería ser estudiado formalmente. 

La evaluación diagnóstica tendrá que diferenciar el 1.4.2 Aura persistente sin infarto del 1.4.3 Infarto 
migrañoso, y excluir el aura sintomática de un infarto cerebral por otras causas. Las crisis de más de una 
hora y menos de una semana de duración que no cumplan los criterios de la 1.2.1 Migraña con aura típica 
se clasifican como 1.5.2 Migraña con aura probable. 

 
1.4.3 Infarto migrañoso 
 

Descripción: Uno o más síntomas de aura migrañosa que cursan con una lesión isquémica cerebral en 
el territorio pertinente demostrado por las pruebas de neurodiagnóstico por la imagen, con inicio 
durante el desarrollo de una crisis de migraña con aura típica. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Crisis migrañosa que cumple los criterios B y C. 
B. Cursa en un paciente con 1.2 Migraña con aura y es idéntica a las crisis previas salvo por la 

duración de uno o más síntomas de aura durante >60 minutos1. 
C. Las pruebas de neurodiagnóstico por la imagen presentan un infarto isquémico en un área 

pertinente. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
Nota: 

 
1. Podrían existir otros síntomas atribuibles al infarto. 

 
Comentarios: El ictus isquémico en un paciente migrañoso puede ser categorizado como un infarto 
cerebral de otra índole concomitante con 1. Migraña, infarto cerebral por otra causa que se presente con 
síntomas similares a los de la 1.2 Migraña con aura, o infarto cerebral que cursa con una crisis migrañosa 
típica de 1.2 Migraña con aura. Solo este último cumple los criterios del 1.4.3 Infarto migrañoso. 

El 1.4.3 Infarto migrañoso aparece sobre todo en la circulación posterior y en mujeres jóvenes. 
Varios estudios poblacionales han demostrado que los pacientes que padecen 1.2 Migraña con aura 

presentan un riesgo dos veces mayor de sufrir un ictus isquémico. No obstante, cabe señalar que estos 
infartos no son de tipo migrañoso. Los mecanismos que justifican un mayor riesgo de ictus isquémico 
en pacientes migrañosos no están claros; asimismo, se desconoce la relación entre el riesgo elevado, la 
frecuencia del aura y la naturaleza de los síntomas de aura que denoten el aumento de este riesgo. La 
mayoría de los estudios han probado la falta de asociación entre la  
1.1 Migraña sin aura y el ictus isquémico. 

 
1.4.4 Crisis epiléptica desencadenada por aura migrañosa 

 
Descripción: Crisis epiléptica desencadenada por una crisis de migraña con aura. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Una crisis que cumple los criterios diagnósticos para un tipo de crisis epiléptica, así como el criterio 

B. 
B. Cursa en un paciente con 1.2 Migraña con aura de manera simultánea o en la hora posterior a una 
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crisis de migraña con aura. 
C. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 

Comentario: La migraña y la epilepsia son ejemplos prototípicos de trastornos paroxísticos cerebrales. Si 
bien se observan con frecuencia cefaleas de tipo migrañoso durante el período postcomicial, en ocasiones 
puede presentarse una crisis epiléptica de manera simultánea o siguiendo a una crisis migrañosa. Este 
extraño fenómeno, a veces denominado migralepsia, ha sido descrito originariamente en pacientes con 
1.2 Migraña con aura. No se dispone de pruebas en lo que respecta a su asociación con 1.1 Migraña sin 
aura. 

 
 
1.5 Migraña probable 
Término utilizado con anterioridad: Trastorno migrañoso. 

 
Clasificado en otro lugar: La cefalea de tipo migrañoso secundaria a otro trastorno (migraña sintomática) 
debe ser clasificada conforme a dicho trastorno. 

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

 
Criterios de diagnóstico: 

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

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

 
 

Comentario: Al diagnosticar la cefalea, los episodios que cumplen los criterios tanto de la 2. Cefalea de 
tipo tensional como de la 1.5 Migraña probable se clasifican como la primera de ellas conforme a la regla 
general de que un diagnóstico definido prevalece sobre el diagnóstico probable. Sin embargo, en los 
pacientes cuya migraña ya haya sido diagnosticada y la cuestión sea contabilizar el número de crisis que 
están padeciendo (por ejemplo, como medida de eficacia en un ensayo clínico), las crisis que cumplan los 
criterios de 1.5 Migraña probable se deben contabilizar como migrañas. Esto es debido a que las crisis 
migrañosas leves o los episodios tratados de manera temprana no suelen conseguir todas las características 
necesarias para el diagnóstico de crisis migrañosa, pero sí responden a los tratamientos específicos contra 
la migraña. 
 
1.5.1 Migraña sin aura probable  

Criterios de diagnóstico: 

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

B. No cumple los criterios de la ICHD-III de otra cefalea. 
C. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 

1.5.2 Migraña con aura probable 

 Criterios de diagnóstico: 
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A. Las crisis cumplen todos salvo uno de los criterios A-D para la 1.2 
Migraña con aura o cualquiera de sus subtipos. 

B. No cumple los criterios de la ICHD-III de otra cefalea. 
C. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 
 
1.6 Síndromes episódicos que pueden asociarse a la migraña 
Términos utilizados con anterioridad: Síndromes periódicos en la infancia; síndromes periódicos de la 
infancia. 

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

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

 
1.6.1 Trastorno gastrointestinal recurrente 

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

 
Descripción: Crisis recurrentes episódicas de dolor y/o malestar abdominal o náuseas y/o vómitos que 
aparecen de manera poco frecuente, crónica o en intervalos predecibles y que pueden estar asociados a 
la migraña. 
 
Criterios de diagnóstico: 

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

náuseas y/o vómitos. 
B. Exploración y evaluación gastrointestinal normal. 
C. No atribuible a otro trastorno. 

 
 
1.6.1.1 Síndrome de vómitos cíclicos: 
 

Descripción: Crisis recurrentes episódicas de náuseas y vómitos intensos, por lo general estereotipados 
en el individuo y con una periodicidad predecible de los episodios. Las crisis pueden asociarse con palidez 
y letargo. Hay una resolución completa de los síntomas entre las crisis. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Al menos cinco crisis de náuseas y vómitos intensos que cumplen los criterios B y C. 
B. Estereotipados en el paciente, de carácter recurrente y con una periodicidad predecible. 
C. Todos los siguientes: 

1. Náuseas y vómitos que ocurren al menos cuatro veces por hora. 
2. Las crisis se prolongan ≥1 hora y hasta 10 días. 
3. Las crisis aparecen con una separación ≥1 semana. 

D. Ausencia total de síntomas entre las crisis. 
E. No atribuible a otro trastorno1. 

 
Nota: 

 
1. La anamnesis y la exploración física en concreto no muestran signos que sugieran enfermedad 
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gastrointestinal. 
 

Comentarios: El 1.6.1.1 Síndrome de vómitos cíclicos es una afección episódica de resolución espontánea 
que aparece en la infancia, con períodos de completa normalidad entre episodios. Es distintivo su carácter 
cíclico, y las crisis son previsibles. 

Este trastorno estaba incluido como síndrome periódico en la infancia dentro de la ICHD-II. El cuadro 
clínico de este síndrome se asemeja a los que aparecen en asociación con las cefaleas migrañosas, y varias 
líneas de investigación durante los últimos años han sugerido que el 1.6.1.1 Síndrome de vómitos cíclicos 
es un proceso relacionado con la migraña. 

 
1.6.1.2 Migraña abdominal 

 
Descripción: Trastorno idiopático que se observa fundamentalmente en niños y que se caracteriza por 
episodios recurrentes de dolor abdominal en línea media, de moderado a grave, asociado a síntomas 
vasomotores, náuseas y vómitos, que dura 2-72 horas y con normalidad entre los episodios. La cefalea 
no aparece durante los episodios. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Al menos cinco crisis de dolor abdominal que cumplen los criterios B-D. 
B. Dolor que cumple por lo menos dos de las siguientes tres características: 

1. Localización medial, periumbilical o de localización mal definida. 
2. Calidad sorda o "solo dolorimiento". 
3. Intensidad moderada o fuerte. 

C. Al menos dos de los siguientes cuatro síntomas asociados: 
1. Anorexia. 
2. Náuseas. 
3. Vómitos. 
4. Palidez. 

D. Los episodios duran 2-72 horas sin tratamiento o sin tratamiento eficaz. 
E. Ausencia total de síntomas entre las crisis. 
F. No atribuible a otro trastorno1. 

 
Nota: 

 
1. La anamnesis y la exploración física en concreto no muestran signos que sugieran enfermedad 

gastrointestinal o renal, o dicha enfermedad se ha descartado con las pruebas complementarias 
pertinentes. 

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

En niños pequeños se suele pasar por alto la presencia de cefalea. Se deben analizar cuidadosamente 
los antecedentes de presencia o ausencia de cefalea y, cuando se identifiquen cefalea o dolor craneal 
durante las crisis, se debería considerar el diagnóstico de 1.1 Migraña sin aura. 

Los niños tienen dificultades para distinguir la anorexia de las náuseas. La palidez suele ir 
acompañada de ojeras. En algunos casos, la rubefacción es el fenómeno vasomotor predominante. 

La mayoría de los niños con migraña abdominal desarrollarán migraña en el futuro. 
 
1.6.2 Vértigo paroxístico benigno 
 

Descripción: Trastorno que se caracteriza por breves crisis recurrentes de vértigo que aparecen sin previo 
aviso y se resuelven de manera espontánea, en niños que por lo demás están sanos. 
 
Criterios de diagnóstico: 
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A. Al menos cinco crisis que cumplen los criterios B y C. 
B. Vértigo

1 que aparece sin previo aviso, de máxima intensidad en el inicio y que se resuelve de manera 
espontánea después de un período que abarca entre minutos y horas, sin pérdida del conocimiento. 

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

D. Exploración neurológica y funciones auditiva y vestibular normales entre los episodios. 
E. No atribuible a otro trastorno2. 

 
 

Notas: 
 

1. Los niños pequeños con vértigo pueden no ser capaces de describir los síntomas. La observación de 
los padres de períodos episódicos de inestabilidad puede interpretarse como vértigo en niños pequeños. 

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

 
 

Comentario: La relación entre el 1.6.2 Vértigo paroxístico benigno y la A1.6.6 Migraña vestibular (ver 
Apéndice) debe continuar siendo investigada. 

 
1.6.3 Tortícolis paroxística benigna 
 

Descripción: Crisis recurrentes de inclinación de cabeza hacia un lado, con o sin ligera rotación, que 
remiten espontáneamente. Cursa en lactantes y niños pequeños y se inicia durante el primer año de vida. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Crisis recurrentes

1 en un niño pequeño que cumplen los criterios B y C. 
B. Inclinación lateral de la cabeza, con o sin ligera rotación, que remite de manera espontánea después 

de minutos o días. 
C. Al menos uno de los siguientes cinco síntomas asociados: 

1. Palidez. 
2. Irritabilidad. 
3. Decaimiento. 
4. Vómitos. 
5. Ataxia2. 

D. Exploración neurológica normal entre los episodios. 
E. No atribuible a otro trastorno3. 
 
Notas: 

 
1. Los episodios tienden a recurrir con frecuencia mensual. 
2. La ataxia es más probable en niños mayores dentro del grupo de edad afectado. 
3. El diagnóstico diferencial incluye reflujo gastroesofágico, distonía de torsión idiopática y crisis 

epiléptica parcial compleja, pero se debe prestar una atención especial a la fosa posterior y a la unión 
craneocervical, donde las lesiones congénitas o adquiridas podrían desencadenar tortícolis. 

 
 

Comentarios: Se puede recolocar la cabeza del niño en la posición neutra durante los episodios: puede 
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ofrecer alguna resistencia, pero es posible vencerla. 
Estas observaciones precisan una validación por parte del paciente en forma de diario, interrogatorio 

estructurado y recolección de datos longitudinal. 
La 1.6.3 Tortícolis paroxística benigna puede convertirse en 

1.6.2 Vértigo paroxístico benigno o 1.2 Migraña con aura (en especial, 1.2.2 Migraña con aura del 
tronco del encéfalo), o cesar sin la aparición de más síntomas 
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2. Cefalea de tipo tensional 

 
 
2.1 Cefalea episódica infrecuente de tipo tensional 
 2.1.1 Cefalea episódica infrecuente de tipo tensional con hipersensibilidad pericraneal 
 2.1.2 Cefalea episódica infrecuente de tipo tensional sin hipersensibilidad pericraneal 
2.2 Cefalea episódica frecuente de tipo tensional 
 2.2.1 Cefalea episódica frecuente de tipo tensional con hipersensibilidad pericraneal 
 2.2.2 Cefalea episódica frecuente de tipo tensional sin hipersensibilidad pericraneal 
2.3 Cefalea crónica de tipo tensional 
 2.3.1 Cefalea crónica de tipo tensional con hipersensibilidad pericraneal 
 2.3.2 Cefalea crónica de tipo tensional sin hipersensibilidad pericraneal 
2.4 Cefalea de tipo tensional probable 
 2.4.1 Cefalea episódica infrecuente de tipo tensional probable 
 2.4.2 Cefalea episódica frecuente de tipo tensional probable 
 2.4.3 Cefalea crónica de tipo tensional probable 
 
 
 
 
Términos utilizados con anterioridad: 
Cefalea por tensión; cefalea por contracción muscular; cefalea psicomiogenética; cefalea por estrés; 
cefalea común; cefalea esencial; cefalea idiopática; cefalea psicógena. 

 
 
Clasificado en otro lugar: 
La cefalea tensional atribuida a otro trastorno se codificará conforme a dicho trastorno. 

 
 
Comentario general 
¿Cefalea primaria, secundaria o ambas? La cefalea tensional se rige por tres normas en función de las 
circunstancias: 

 
1. En caso de que la primera aparición de una nueva cefalea con características de cefalea de tipo 

tensional guarde una estrecha relación temporal con otro trastorno conocido por causar cefalea o 
cumpla otros criterios para ocasionar tal trastorno, la nueva cefalea se clasifica como secundaria al 
trastorno desencadenante. 

2. En caso de que la transición de cefalea de tipo tensional preexistente a crónica guarde una estrecha 
relación temporal con dicho trastorno causante se deberían asignar tanto el diagnóstico inicial de la 
cefalea de tipo tensional como el diagnóstico secundario. 

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

 
En el caso de la cefalea de tipo tensional crónica con abuso de medicamentos puede resultar 

complicado establecer una relación temporal estrecha.  
Por lo tanto, en todos estos casos deben asignarse ambos diagnósticos, 2.3 Cefalea crónica de tipo 
tensional y 8.8 Cefalea por abuso de medicamentos. 
 
 
Introducción 
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2. La cefalea de tipo tensional es muy frecuente, con una prevalencia a lo largo de la vida en la población 
general que oscila entre el 30% y el 78%. Tiene un muy alto impacto socioeconómico. 

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

La división de la 2. Cefalea de tipo tensional en subtipos episódicos y crónicos que se introdujo en la 
ICHD-I ha demostrado ser extremadamente útil. En la ICHD- II, el tipo episódico se dividía a su vez en 
el tipo infrecuente, con crisis de cefalea menos de una vez por mes, y en un tipo frecuente. La 2.2 Cefalea 
episódica frecuente de tipo tensional puede asociarse a incapacidad considerable, y en ocasiones requiere 
tratamiento con fármacos costosos. Por el contrario, 2.1 Cefalea episódica infrecuente de tipo tensional, 
que casi toda la población ha padecido, suele tener muy poco impacto en el individuo y, en la mayoría 
de ocasiones, no precisa de atención por parte de los profesionales de la salud. La distinción entre la 2.1 
Cefalea episódica infrecuente de tipo tensional y la 2.2 Cefalea episódica frecuente de tipo tensional 
separa por tanto a los individuos que no suelen precisar atención médica, y evita categorizar a 
prácticamente toda la población como pacientes de un trastorno significativo, aunque sí permite que se 
clasifiquen estas cefaleas. La 2.3 Cefalea crónica de tipo tensional es un proceso que ha de ser 
considerado muy seriamente, ya que ocasiona una enorme pérdida de la calidad de vida y una gran 
incapacidad. 

Se desconocen los mecanismos exactos de la 2. Cefalea de tipo tensional. Es más que probable que 
los mecanismos del dolor periférico intervengan en la 2.1 Cefalea episódica infrecuente de tipo tensional 
y la 2.2 Cefalea episódica frecuente de tipo tensional, mientras que los mecanismos del dolor central 
desempeñan un papel más importante en la 2.3 Cefalea crónica de tipo tensional. El aumento del dolor 
a la palpación en la musculatura pericraneal es el hallazgo anormal más significativo que se observa en 
pacientes con cefalea de tipo tensional. Esta sensibilidad típicamente se presenta entre las crisis, se 
agrava durante la cefalea y aumenta conforme a la intensidad y la frecuencia. Es más que probable que 
la hipersensibilidad tenga importancia fisiopatológica. La ICHD-II realizó una distinción entre los 
pacientes con y sin este trastorno de los músculos pericraneales con este objetivo, y la subdivisión se 
mantiene en la ICHD- III para continuar estimulando la investigación en este campo. 

La hipersensibilidad pericraneal se detecta y registra fácilmente mediante palpación manual. Los 
movimientos giratorios con los dedos índice y corazón, así como una presión firme (preferentemente con 
ayuda de un palpómetro) arrojan unos valores de dolor local de 0-3 para los músculos frontal, temporal, 
masetero, pterigoideo, esternocleidomastoideo, esplenio y trapecio. Estos pueden sumarse para obtener 
una puntuación total de la sensibilidad para cada individuo. La palpación es una guía útil para elaborar la 
estrategia del tratamiento y aporta credibilidad y valor a las explicaciones que se les da a los pacientes. 

La dificultad diagnóstica más habitual en las cefaleas primarias es el discriminar entre la 2. Cefalea de 
tipo tensional y la 1.1 Migraña sin aura con dolor leve. Esto es así porque los pacientes con cefaleas 
frecuentes suelen padecer ambos trastornos. Se ha sugerido una restricción de los criterios de diagnóstico 
para la 2. Cefalea de tipo tensional con la esperanza de excluir la migraña cuyo fenotipo se asemeje a la 
cefalea tensional. Estos criterios se propusieron en el Apéndice de la ICHD-II como A2. Cefalea de tipo 
tensional. No obstante, este aumento en la especificidad conseguiría reducir la sensibilidad de los criterios, 
lo que resultaría en una mayor proporción de pacientes cuyas migrañas solo podrían clasificarse como 2.4 
Cefalea de tipo tensional probable o 1.5 Migraña probable. Sigue sin haber pruebas que respalden los 
beneficios de esa modificación, de modo que estos criterios de diagnóstico más estrictos permanecen en 
el Apéndice únicamente para fines de investigación. El Comité de Clasificación aconseja comparar los 
pacientes diagnosticados con- forme a cada grupo de criterios, no solo para categorización del cuadro 
clínico, sino también para investigar acerca de los mecanismos fisiopatológicos y de la respuesta a los 
tratamientos. 

 
 
2.1 Cefalea episódica infrecuente de tipo tensional 
Descripción: Episodios de cefalea poco frecuentes, de localización típicamente bilateral, con dolor tensivo 
u opresivo de intensidad leve a moderada y con una duración de minutos a días. Este dolor no empeora 
con la actividad física habitual ni está asociado con náuseas, pero podrían presentarse fotofobia o 
fonofobia. 



© International Headache Society 2018 

44 Cephalalgia 38(1) 
 

 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Al menos 10 episodios de cefalea que aparezcan de media <1 día/mes (<12 días/año) y que cumplen 

los criterios B-D. 
B. Duración de 30 minutos a siete días. 
C. Al menos dos de las siguientes cuatro características: 

1. Localización bilateral. 
2. Calidad opresiva o tensiva (no pulsátil). 
3. Intensidad leve o moderada. 
4. No empeora con actividad física habitual, como andar o subir escaleras. 

D. Las dos características siguientes: 
1. Sin náuseas ni vómitos. 
2. Puede asociar fotofobia o fonofobia (no ambas). 

E. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III1. 
 
 

Nota: 
 

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

 
 
2.1.1 Cefalea episódica infrecuente de tipo tensional con hipersensibilidad pericraneal 
 

Criterios de diagnóstico: 
 

A. Los episodios cumplen los criterios de la 2.1 Cefalea episódica infrecuente de tipo tensional. 
B. Hipersensibilidad pericraneal a la palpación manual. 

 
 
2.1.2 Cefalea episódica infrecuente de tipo tensional sin hipersensibilidad pericraneal 
 

Criterios de diagnóstico: 
 

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

 
 
 
2.2 Cefalea episódica frecuente de tipo tensional 
Descripción: Episodios de cefalea frecuentes, de localización típicamente bilateral, con dolor tensivo u 
opresivo de intensidad leve a moderada y con una duración de minutos a días. Este dolor no empeora 
con la actividad física habitual ni está asociado con náuseas, pero podrían presentarse fotofobia o 
fonofobia. 

 

Criterios de diagnóstico: 
 

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

1. Localización bilateral. 
2. Calidad opresiva o tensiva (no pulsátil). 
3. Intensidad leve o moderada. 
4. No empeora con actividad física habitual, como andar o subir escaleras. 

D. Las dos características siguientes: 
1. Sin náuseas ni vómitos. 
2. Puede asociar fotofobia o fonofobia (no ambas). 

E. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III1. 
 

Nota: 
 

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

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

 
2.2.1 Cefalea episódica frecuente de tipo tensional con hipersensibilidad pericraneal 
 

Criterios de diagnóstico: 
 

A. Los episodios de cefalea cumplen los criterios de la 2.2 Cefalea episódica frecuente de tipo 
tensional. 

B. Hipersensibilidad pericraneal a la palpación manual. 
 
2.2.2 Cefalea episódica frecuente de tipo tensional sin hipersensibilidad pericraneal 
 

Criterios de diagnóstico: 
 

A. Los episodios de cefalea cumplen los criterios de la 2.2 Cefalea episódica frecuente de tipo 
tensional. 

B. No se aprecia aumento de la sensibilidad pericraneal. 
 
 

2.3 Cefalea crónica de tipo tensional 

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

Descripción: Trastorno que evoluciona desde una cefalea episódica frecuente de tipo tensional, con 
episodios de cefalea diarios o muy frecuentes, de localización típicamente bilateral, con dolor opresivo 
o tensivo de intensidad leve a moderada y con una duración de minutos a días, o sin remisión. Este dolor 
no empeora con la actividad física habitual, pero podría cursar con náuseas leves, fotofobia o fonofobia. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea durante un período de ≥15 días/mes durante >3 meses (≥180 días/año) que cumple los 
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criterios B-D. 
B. Duración de horas a días, o sin remisión. 
C. Al menos dos de las siguientes cuatro características: 

1. Localización bilateral 
2. Calidad opresiva o tensiva (no pulsátil). 
3. Intensidad leve o moderada. 
4. No empeora con actividad física habitual, como andar o subir escaleras. 

D. Las dos características siguientes: 
1. Puede asociar o fotofobia, o fonofobia o náuseas leves (no más de una). 
2. Ni náuseas moderadas o intensas ni vómitos. 

E. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III1-3. 
 
 

Notas: 
 

1. Tanto la 2.3 Cefalea crónica de tipo tensional como la 1.3 Migraña crónica precisan que la cefalea 
se presente al menos durante 15 días al mes. Para la 2.3 Cefalea crónica de tipo tensional la cefalea 
debe cumplir los criterios B-D de la 2.2 Cefalea episódica frecuente de tipo tensional durante al 
menos 15 días; para la 1.3 Migraña crónica, la cefalea debe cumplir los criterios B-D de la 1.1 
Migraña sin aura durante al menos ocho días. Por lo tanto, un paciente puede cumplir los criterios 
para ambos diagnósticos, por ejemplo, al presentar cefalea durante 25 días al mes y cumplir los 
requisitos de migraña durante 8 días y los de cefalea tensional durante 17 días. Ahí solamente se 
debería asignar el diagnóstico de 1.3 Migraña crónica. 

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

3. En muchos casos dudosos existe un abuso de medicación. Cuando se cumple el criterio B de cualquiera 
de los subtipos de la 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos así como los criterios de la 2.3 Cefalea 
crónica de tipo tensional la norma es codificarlos para ambos trastornos. Después de la supresión del 
fármaco, se debe reevaluar el diagnóstico: con frecuencia no se cumplirán más los criterios de 2.3 
Cefalea crónica de tipo tensional, que habrá revertido a uno u otro tipo episódico. Cuando el trastorno 
continúa siendo crónico después de la privación, se podría anular el diagnóstico de 8.2 Cefalea por 
abuso de medicamentos. 

 
 
2.3.1 Cefalea crónica de tipo tensional con hipersensibilidad pericraneal 
 

Criterios de diagnóstico: 
 

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

 
 
2.3.2 Cefalea crónica de tipo tensional sin hipersensibilidad pericraneal 
 

Criterios de diagnóstico: 
 

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

 
 
 
2.4 Cefalea de tipo tensional probable 
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Descripción: Crisis de cefalea tensional que carecen de una de las características exigida para cumplir 
todos los criterios de uno de los subtipos de cefalea tensional clasificados anteriormente, y que no cumplen 
los criterios de ninguna otra cefalea. 

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

2.4.1 Cefalea episódica infrecuente de tipo tensional probable  

Criterios de diagnóstico: 

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

B. No cumple los criterios de la ICHD-III de otra cefalea. 
C. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 
2.4.2.Cefalea episódica frecuente de tipo tensional probable  

Criterios de diagnóstico: 

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

B. No cumple los criterios de la ICHD-III de otra cefalea. 
C. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 
2.4.3 Cefalea crónica de tipo tensional probable  

Criterios de diagnóstico: 

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

B. No cumple los criterios de la ICHD-III de otra cefalea. 
C. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 
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3. Cefaleas trigémino-autonómicas (CTA) 

 
3.1 Cefalea en racimos 
 3.1.1 Cefalea en racimos episódica 
 3.1.2 Cefalea en racimos crónica 
3.2 Hemicránea paroxística 
 3.2.1 Hemicránea paroxística episódica 
 3.2.2. Hemicránea paroxística crónica 
3.3 Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duración 
 3.3.1 Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duración con hiperemia conjuntival y lagrimeo (SUNCT) 
  3.3.1.1 SUNCT episódica 
  3.3.1.2 SUNCT crónica 
 3.3. 2 Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duración con síntomas autonómicos craneales (SUNA) 
  3.3.2.1 SUNA episódica 
  3.3.2.2 SUNA crónica 
3.4 Hemicránea continua: 
 3.4.1 Hemicránea continua, subtipo en remisión 
 3.4.2 Hemicránea continua, subtipo persistente 
3.5 Cefalea trigémino-autonómica probable 
 3.5.1 Cefalea en racimos probable 
 3.5.2 Hemicránea paroxística probable 
 3.5.3 Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duración probable 
 3.5.4 Hemicránea continua probable 
 
Comentario general 
¿Cefalea primaria, secundaria o ambas? La cefalea trigémino-autonómica se rige por tres normas en 
función de las circunstancias: 

 
1. En caso de que la primera aparición de una nueva cefalea con características de CTA guarde una 

estrecha relación temporal con otro trastorno conocido por causar cefalea o cumpla otros criterios para 
ocasionar tal trastorno, la nueva cefalea se clasifica como secundaria al trastorno desencadenante. 

2. En caso de que la transición de CTA preexistente a crónica guarde una estrecha relación temporal con 
dicho trastorno causal, se deberían codificar tanto el diagnóstico inicial de la CTA como el diagnóstico 
secundario. 

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

 
 
 
Introducción 
Las CTA comparten el cuadro clínico de la cefalea unilateral y, por lo general, signos  
autonómicos parasimpático-craneales destacados, que son de localización lateral e ipsilateral a la cefalea. 
Las pruebas de diagnóstico por la imagen funcional experimentales y en humanos sugieren que estos 
síndromes activan un reflejo humano trigémino-parasimpático normal, siendo secundarios los signos de 
disfunción craneal simpática. 

Un aura típica de la migraña puede, raras veces, asociarse con las CTA. 
 
 
3.1 Cefalea en racimos 
Términos utilizados con anterioridad: Neuralgia ciliar; eritromelalgia cefálica; eritroprosopalgia de 
Bing; hemicránea angiopléjica; hemicránea neuralgiforme crónica; cefalea histamínica; cefalea de 
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Horton; neuralgia hemicraneana (de Harris); neuralgia petrosa (Gardner); neuralgia de Sluder; neuralgia 
esfenopalatina; neuralgia vidiana. 

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

 
Descripción: Ataques de dolor intenso estrictamente unilateral en región orbitaria, supraorbitaria, 
temporal, o en cualquier combinación de estos lugares, con una duración de 15-180 minutos, que se 
presentan con una frecuencia variable desde un episodio cada dos días hasta ocho episodios al día. El 
dolor está asociado a hiperemia conjuntival ipsilateral, lagrimeo, congestión nasal, rinorrea, sudoración 
frontal o facial, miosis, ptosis y/o edema palpebral, y/o a inquietud o agitación. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Al menos cinco episodios que cumplen los criterios B-D. 
B. Dolor unilateral de intensidad grave o muy grave en región orbitaria, supraorbitaria o temporal, con 

una duración de 15-180 minutos (sin tratamiento)1. 
C. Cualquiera de las características siguientes: 

1. Al menos uno de los siguientes síntomas o signos, ipsilaterales a la cefalea: 
a) Hiperemia conjuntival y/o lagrimeo. 
b) Congestión nasal y/o rinorrea. 
c) Edema palpebral. 
d) Sudoración frontal y facial. 
e) Miosis y/o ptosis. 

2. Inquietud o agitación. 
D. Se manifiesta con una frecuencia entre una vez cada dos días y ocho al día2. 
E. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
Notas: 

 
1. Durante una parte, pero menos de la mitad, del período activo de la 3.1 Cefalea en racimos, los 

episodios pueden ser menos graves y/ o de duración más corta o larga. 
2. Durante una parte, pero menos de la mitad, del período activo de la 3.1 Cefalea en racimos, los 

episodios pueden ser menos frecuentes. 
 

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

Durante el período sintomático de la 3.1.1 Cefalea en racimos episódica y en cualquier momento de 
una 3.1.2 Cefalea en racimos crónica los ataques acontecen con frecuencia y pueden ser provocados por 
alcohol, histamina o nitroglicerina. 

El dolor de la 3.1 Cefalea en racimos es de mayor intensidad en la región orbitaria, supraorbitaria, 
temporal o en cualquier combinación de ellas, pero puede irradiarse a otras regiones. Durante los peores 
ataques la intensidad del dolor es insoportable. Por lo general, los pacientes son incapaces de permanecer 
en decúbito y característicamente deambulan sin cesar. El dolor casi invariablemente vuelve a aparecer en 
el mismo lado de la cabeza durante un período de racimo individual. 

La edad de comienzo suele estar comprendida entre los 20-40 años. Por motivos que se desconocen, 
los varones se ven afectados tres veces más que las mujeres. 

Los episodios agudos implican la activación de la sustancia gris hipotalámica posterior. En el 5% de 
los casos, la 3.1 Cefalea en racimos puede ser trasmitida de forma autosómica dominante. 

Se han descrito casos de pacientes que presentan tanto 3.1 Cefalea en racimos como 13.1 Neuralgia 
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del trigémino (lo que a veces se conoce como el síndrome clúster-tic). Se les deberían asignar ambos 
diagnósticos. La importancia de esta observación radica en que ambos trastornos deben ser tratados 
para liberar al paciente del dolor. 

 
 3.1.1 Cefalea en racimos episódica 

 
Descripción: Crisis de cefalea en racimos que se presentan en períodos que duran de siete días a un año, 
separados por fases libres de dolor que duran como mínimo tres meses. 

 
Criterios de diagnóstico: 

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

racimo). 
B. Al menos dos períodos de racimo que duran de siete días a un año (sin tratamiento), separados por 

períodos de remisión sin dolor que duran ≥3 meses. 
 
 

Comentario: Los períodos de racimo suelen prolongarse entre dos semanas y tres meses. 
 

 3.1.2Cefalea en racimos crónica 
 

Descripción: Crisis de cefalea en racimos que se presentan durante un año o más sin remisión o con 
períodos de remisión que duran menos de tres meses. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Crisis que cumplen los criterios de la 3.1 Cefalea en racimos y el criterio B. 
B. Sin período de remisión, o con remisiones que duran <3 meses durante como mínimo un año. 

 
 

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

 
 
3.2 Hemicránea paroxística 
Descripción: Episodios de dolor intenso y estrictamente unilateral en región orbitaria, supraorbitaria, 
temporal, o en cualquier combinación de ellas con una duración de 2-30 minutos que se presentan entre 
varias y muchas veces día. Los ataques se asocian a hiperemia conjuntival ipsilateral, lagrimeo, 
congestión nasal, rinorrea, sudoración frontal o facial, miosis, ptosis y/o edema palpebral. Remiten 
completamente con indometacina. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Al menos 20 episodios que cumplen los criterios B-E. 
B. Dolor intenso unilateral en región orbitaria, supraorbitaria o temporal con una duración de 2-30 

minutos. 
C. Cualquiera de las características siguientes: 

1. Al menos uno de los siguientes síntomas o signos, ipsilaterales a la cefalea: 
a) Hiperemia conjuntival y/o lagrimeo. 
b) Congestión nasal y/o rinorrea. 
c) Edema palpebral. 
d) Sudoración frontal y facial. 
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e) Miosis y/o ptosis. 
2. Inquietud o agitación. 

D. Se presenta con una frecuencia de >5 al día1. 
E. Los episodios responden completamente a dosis terapéuticas de indometacina2. 
F. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 

Notas: 
 

1. Durante una parte, pero menos de la mitad, del período activo de la 3.2 Hemicránea paroxística los 
episodios pueden ser menos frecuentes. 

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

 
 

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

 
3.2.1 Hemicránea paroxística episódica 
 

Descripción: Episodios de hemicránea paroxística que se presentan en períodos que duran de siete días a 
un año, separados por fases de remisión que duran como mínimo tres meses. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Las crisis cumplen los criterios de la 3.2 Hemicránea paroxística y aparecen en brotes. 
B. Al menos dos brotes que duran de siete días a un año (sin tratamiento), separados por períodos de 

remisión sin dolor que duran ≥3 meses. 
 
 
3.2.2. Hemicránea paroxística crónica 
 

Descripción: Episodios de hemicránea paroxística que se presentan durante más de un año sin períodos 
de remisión o con períodos de remisión que duran menos de tres meses. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Las crisis cumplen los criterios de la 3.2 Hemicránea paroxística y el criterio B. 
B. Sin período de remisión, o con remisiones que duran <3 meses durante como mínimo un año. 
Comentario: A los pacientes que cumplan los criterios tanto para la 3.2.2 Hemicránea paroxística 
crónica como para la 13.1 Neuralgia del trigémino (lo que a veces se conoce como síndrome HPC-tic) 
se les deberían asignar ambos diagnósticos. Su identificación es clave, puesto que ambos trastornos 
precisan tratamiento. El significado fisiopatológico de esta coexistencia aún no está definido. 

 
3.3 Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duración 
Descripción: Episodios de dolor de cabeza moderado o grave estrictamente unilateral que duran de 
segundos a minutos y aparecen como mínimo una vez al día, habitualmente asociados a lagrimeo 
abundante y enrojecimiento del ojo ipsilateral. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Al menos 20 episodios que cumplen los criterios B-D. 
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B. Episodios de dolor unilateral, moderado o grave en región orbitaria, supraorbitaria, temporal y/u 
otra distribución trigeminal, y de una duración de1-600 segundos en forma de punzadas únicas, una 
serie de punzadas, o en un patrón de de diente de sierra. 

C. Al menos uno de los siguientes cinco síntomas o signos autonómicos craneales, ipsilaterales al 
dolor: 
1. Hiperemia conjuntival y/o lagrimeo. 
2. Congestión nasal y/o rinorrea. 
3. Edema palpebral. 
4. Sudoración frontal y facial. 
5. Miosis y/o ptosis. 

D. Se presenta con una frecuencia de al menos una vez al día1. 
E. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 

Nota: 
 

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

 
 

Comentarios: Los episodios de mayor duración se caracterizan por un patrón en múltiples punzadas o 
de diente de sierra. 

Se reconocen dos subtipos de 3.3 Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duración: 3.3.1 Cefalea 
neuralgiforme unilateral de breve duración con hiperemia conjuntival y lagrimeo (SUNCT) y 3.3.2 
Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duración con síntomas autonómicos craneales (SUNA). Se 
sospecha que la 3.3.1 SUNCT podría ser una subforma de la 3.3.2 SUNA, si bien se precisa más 
investigación al respecto. Entretanto, cada una de ellas se clasifica como un subtipo separado, descrito 
más abajo. 

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

 
3.3.1 Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duración con hiperemia conjuntival y lagrimeo 

(SUNCT) 
 

Criterios de diagnóstico: 
 

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

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

 
 

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

Se han descrito casos de pacientes con un solapamiento de la 3.3.1 SUNCT y la 13.1.1 Neuralgia del 
trigémino. La distinción entre ambas es clínicamente compleja. Estos pacientes deberían recibir ambos 
diagnósticos. 

Se han descrito pacientes con 3.3.1 SUNCT y 3.1 Cefalea en racimos; no se ha determinado todavía el 
significado fisiopatológico de este solapamiento. 

 
 3.3.1.1 SUNCT episódica 

 
Descripción: Ataques de SUNCT que se manifiestan en períodos de entre siete días y un año, separados 
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por remisiones sin dolor que se prolongan durante tres o más meses. 
 

Criterios de diagnóstico: 
 

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

B. Al menos dos brotes que duran de siete días a un año (sin tratamiento), separados por períodos de 
remisión sin dolor que duran ≥3 meses. 

 
 

 3.3.1.2 SUNCT crónica 
 

Descripción: Ataques de SUNCT que se presentan durante más de un año sin remisión o con períodos de 
remisión que duran menos de tres meses. 
 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Episodios que cumplen los criterios de 3.3.1 Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duración 

con hiperemia conjuntival y lagrimeo y el criterio B. 
B. Sin período de remisión, o con remisiones que duran <3 meses durante como mínimo un año. 

 
 
3.3.2 Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duración con síntomas autonómicos craneales 

(SUNA) 
 

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

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

 
 

 3.3.2.1 SUNA episódica 
 

Descripción: Ataques de SUNA que se manifiestan en períodos de entre siete días y un año, separados 
por períodos sin dolor que se prolongan durante como mínimo tres meses. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Episodios que cumplen los criterios de la 3.3.2 Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duración 

con síntomas autonómicos craneales y aparecen en brotes. 
B. Al menos dos brotes que duran de siete días a un año (sin tratamiento), separados por períodos de 

remisión sin dolor que duran ≥3 meses. 
 
 
 3.3.2.2 SUNA crónica 

 
Descripción: Ataques de SUNA que se presentan durante más de un año sin remisión o con períodos de 
remisión que duran menos de tres meses. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Episodios que cumplen los criterios de la 3.3.2 Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duración 
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con síntomas autonómicos craneales y el criterio B. 
B. Sin período de remisión, o con remisiones que duran <3 meses durante como mínimo un año. 

 

 
3.4 Hemicránea continua 
Descripción: Cefalea persistente estrictamente unilateral asociada con hiperemia conjuntival, lagrimeo, 
congestión nasal, rinorrea, sudoración frontal o facial, miosis, ptosis y/o edema palpebral, y/o a inquietud 
o agitación. La cefalea responde completamente a la indometacina. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea unilateral que cumple los criterios B-D. 
B. Duración >3 meses, con reagudizaciones de intensidad al menos moderada. 
C. Cualquiera de las características siguientes: 

1. Al menos uno de los siguientes síntomas o signos, ipsilaterales a la cefalea: 
a) Hiperemia conjuntival y/o lagrimeo. 
b) Congestión nasal y/o rinorrea. 
c) Edema palpebral. 
d) Sudoración frontal y facial. 
e) Miosis y/o ptosis. 

2. Sensación de inquietud o agitación, o reagudización del dolor con el movimiento. 
D. Responde completamente a dosis terapéuticas de indometacina1. 
E. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
Nota: 

 
1. En un adulto, la dosis inicial de indometacina oral debería ser de mínimo 150 mg diarios y aumentarse 

en caso necesario hasta los 225 mg diarios. La dosis inyectable es de 100-200 mg. A menudo se 
emplean dosis de mantenimiento inferiores. 

 
 

Comentarios: En la 3.4 Hemicránea continua es habitual observar síntomas migrañosos tales como 
fotofobia o fonofobia. 

La 3.4 Hemicránea continua se ha incluido en la categoría 3. Cefaleas trigémino-autonómicas en la 
ICHD-III basándose en la localización típicamente unilateral del dolor así como de los síntomas 
autonómicos craneales cuando están presentes (en la ICHD-II se recogió en el punto 4. Otras cefaleas 
primarias). 

Los estudios neurodiagnóstico por la imagen revelan solapamientos importantes entre todos los 
trastornos aquí descritos, especialmente la activación de la sustancia gris hipotalámica posterior. Además, 
la respuesta absoluta a la indometacina de la Hemicránea continua es algo que comparte con la 3.2 
Hemicránea paroxística. 

 
3.4.1 Hemicránea continua, subtipo en remisión 
 

Descripción: Hemicránea continua que se caracteriza por dolor no continuo, sino interrumpido por 
períodos de remisión de al menos 24 horas de duración. 
 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea que cumple los criterios de 3.4 Hemicránea continua y el criterio B. 
B. La cefalea no es diaria ni continua, sino interrumpida (sin tratamiento) por períodos de remisión de 

≥24 horas. 
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Comentario: La 3.4.1 Hemicránea continua, subtipo en remisión puede aparecer de novo o a partir de la 
3.4.2 Hemicránea continua, subtipo persistente. 

 
3.4.2 Hemicránea continua, subtipo persistente 
 

Descripción: Hemicránea continua que se caracteriza por continuo durante al menos un año sin períodos 
de remisión de al menos 24 horas. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea que cumple los criterios de 3.4 Hemicránea continua y el criterio B. 
B. La cefalea es diaria y continua durante al menos un año, sin períodos de remisión de ≥24 horas. 

 
 

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

 
 
3.5 Cefalea trigémino-autonómica probable 
Descripción: Episodios de cefalea que se creen que son un tipo o subtipo de las 3. Cefaleas trigémino-
autonómicas, pero que carecen de una de las características necesarias para cumplir con todos los 
criterios de cualquiera de los subtipos clasificados anteriormente, y que no cumplen todos los criterios 
de otras cefaleas. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Episodios de cefalea que cumplen todos salvo uno de los criterios A-D para la 3.1 Cefalea en 

racimos, de los criterios A-E de la 3.2 Hemicránea paroxística, de los criterios A-D de la 3.3 
Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duración o de los criterios A-D de la 3.4 Hemicránea 
continua. 

B. No cumple los criterios de la ICHD-III de otra cefalea. 
C. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 

Comentario: A los pacientes se les podría clasificar con 3.5.1 Cefalea en racimos probable, 3.5.2 
Hemicránea paroxística probable, 3.5.3 Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duración probable 
o 3.5.4 Hemicránea continua probable. Dichos pacientes pueden no haber padecido un número 
suficiente de episodios típicos (por ejemplo, un primer brote de cefalea en racimos) o sí los han padecido, 
pero no cumplen otro de los criterios. 
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4. Otras cefaleas primarias 

 
 
 

4.1 Cefalea tusígena primaria 
4.1.1 Cefalea tusígena primaria probable 

4.2 Cefalea por esfuerzo físico primaria 
4.2.1 Cefalea por esfuerzo físico primaria probable 

4.3 Cefalea por actividad sexual primaria 
4.3.1 Cefalea por actividad sexual primaria probable 

4.4 Cefalea en trueno primaria 
4.5 Cefalea por crioestímulo 

4.5.1 Cefalea atribuida a aplicación externa de crioestímulo 
4.5.2 Cefalea atribuida a ingestión o inhalación de crioestímulo 
4.5.3 Cefalea por crioestímulo probable 

4.5.3.1 Cefalea atribuida a aplicación externa de crioestímulo probable 
4.5.3.2 Cefalea atribuida a ingestión o inhalación de crioestímulo probable 

4.6 Cefalea por presión externa 
4.6.1 Cefalea por compresión externa 
4.6.2 Cefalea por tracción externa 
4.6.3 Cefalea por presión externa probable 

4.6.3.1 Cefalea por compresión externa probable 
4.6.3.2 Cefalea por tracción externa probable 

4.7 Cefalea punzante primaria 
4.7.1 Cefalea punzante primaria probable 

4.8 Cefalea numular 
4.8.1 Cefalea numular probable 

4.9 Cefalea hípnica 
4.9.1 Cefalea hípnica probable 

4.10 Cefalea diaria persistente de novo 
4.10.1 Cefalea diaria persistente de novo probable 

 
 
 
 
Comentario general 
¿Cefalea primaria, secundaria o ambas? Para el punto 4. Otras cefaleas primarias rigen dos normas en 
función de las circunstancias. 

 
1. En caso de que la primera aparición de una nueva cefalea con las características de cualquiera de los 

trastornos de la clasificación guarde una estrecha relación temporal con otro trastorno conocido por 
causar cefalea o cumpla otros criterios para ocasionar tal trastorno, la nueva cefalea se clasifica como 
secundaria atribuida al trastorno desencadenante. 

2. En caso de que el empeoramiento significativo (que por lo general significa un aumento de como 
mínimo el doble respecto a la frecuencia o gravedad) o la cronificación de una cefalea preexistente 
con las características de alguno de los trastornos aquí clasificados guarde una estrecha relación 
temporal  
con dicho trastorno causante, se deberían asignar tanto el diagnóstico inicial como el diagnóstico 
secundario, siempre y cuando existan pruebas fehacientes de que ese trastorno pueda ocasionar 
cefalea. 
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Introducción 
En ese capítulo se incluyen una serie de cefaleas primarias heterogéneas desde el punto de vista clínico. 
Las cefaleas de este capítulo se clasifican en la ICHD-III en cuatro grupos correlativos. 

 
1. Cefaleas por esfuerzo físico, tales como la 4.1 Cefalea tusígena primaria, la 4.2 Cefalea por esfuerzo 

físico primaria, la 4.3 Cefalea por actividad sexual primaria y la 4.4 Cefalea en trueno primaria. 
2. Cefaleas por estímulos físicos directos (se consideran primarias ya que las desencadenan estímulos 

físicos [no perjudiciales]), tales como la 4.5 Cefalea por crioestímulo y la 4.6 Cefalea por presión 
externa. 

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

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

 
Su patogenia todavía no se comprende de manera satisfactoria, y las sugerencias de tratamiento se 

basan en observaciones anecdóticas o ensayos no controlados. 
Las cefaleas con características similares a varios de estos trastornos pueden ser sintomáticas a otro 

trastorno (esto es, cefaleas secundarias); por tanto en el momento de su debut precisan una evaluación 
cuidadosa con pruebas de diagnóstico por la imagen y/o otros estudios complementarios. El inicio de 
algunas de estas cefaleas (como la 4.2 Cefalea por esfuerzo físico primaria, la 4.3 Cefalea por actividad 
sexual primaria y la 4.4 Cefalea en trueno primaria) puede ser agudo y los pacientes que las padecen 
suelen ser evaluados en los servicios de urgencias. Una investigación apropiada y completa (en concreto, 
con neurodiagnóstico por la imagen) es obligatoria en estos casos. 

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

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

 
A. Al menos dos episodios que cumplen los criterios B-D. 
B. Está provocada por y solo cursa con tos, esfuerzo brusco y/u otras maniobras de Valsalva1. 
C. Inicio repentino2. 
D. Duración de entre un segundo y dos horas2. 
E. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III3. 

 
Notas: 

 
1. Aparece instantes después de la tos o de otro estímulo. 
2. Alcanza su punto máximo de manera casi inmediata y después remite en un período de entre unos 

segundos y unos minutos (si bien algunos pacientes padecen cefalea de leve a moderada durante dos 
horas). 

3. El síndrome de cefalea tusígena es sintomático en alrededor de un 40% de los casos, y la mayoría de 
estos pacientes padece malformación de Arnold-Chiari de tipo I. Entre otras causas se incluyen 
hipotensión intracraneal espontánea, trastornos carotídeos o vertebrobasilares, tumores en la fosa 
craneal media o posterior, quistes del mesencéfalo, impresión basilar, platibasia, hematomas 
subdurales, aneurismas cerebrales y el síndrome de vasoconstricción cerebral reversible. Las pruebas 
de neurodiagnóstico por la imagen desempeñan un importante papel importante en la identificación de 
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posibles lesiones o trastornos intracraneales. Puesto que los tumores subtentoriales suponen más 
del 50% de las lesiones ocupantes de espacio en niños, la cefalea tusígena en pacientes pediátricos se 
considerará sintomática salvo que se demuestre lo contrario. 

 
 

Comentarios: La 4.1 Cefalea tusígena primaria es una afección poco frecuente, que supone menos de un 
1% de todos los pacientes con cefalea que acuden a consulta médica. Sin embargo, según un estudio, uno 
de cada cinco pacientes con tos atendidos por neumólogos tenía cefalea tusígena. 

La localización de la 4.1 Cefalea tusígena primaria es generalmente bilateral y posterior, y afecta sobre 
todo a pacientes de más de 40 años de edad. Existe una correlación significativa entre la frecuencia de la 
tos y la gravedad de la cefalea. Se han descrito síntomas asociados tales como vértigo, náuseas y trastornos 
del sueño en dos tercios de pacientes con 4.1 Cefalea tusígena primaria. 

Si bien la indometacina (50-200 mg/día) suele ser eficaz contra 4.1 Cefalea tusígena primaria; pocos 
casos sintomáticos han respondido a este tratamiento. 

 
4.1.1 Cefalea tusígena primaria probable  

Criterios de diagnóstico: 

A. Cualquiera de los siguientes: 
1. Un único episodio de cefalea que cumple los criterios B-D. 
2. Al menos dos episodios de cefalea que cumplen el criterio B y cualquiera de los criterios C y 

D. 
B. Está provocada por y ocurre solo en asociación con tos, esfuerzos bruscos y breves y/u otras 

maniobras de Valsalva. 
C. Inicio repentino. 
D. Duración de entre un segundo y dos horas. 
E. No cumple los criterios de la ICHD-III de otra cefalea. 
F. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 
 
4.2 Cefalea por esfuerzo físico primaria 
Términos utilizados con anterioridad: Cefalea benigna por esfuerzo. 

 
Clasificado en otro lugar: La migraña provocada por esfuerzo físico se clasifica como 1. Migraña 
conforme al tipo o subtipo correspondiente. 

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

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Al menos dos episodios de cefalea que cumplen los criterios B y C. 
B. Está provocada por y ocurre solo durante o después de ejercicio físico vigoroso. 
C. Duración <48 horas. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III1. 

 
Nota: 

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

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

En el estudio Vågå, la mayoría de los participantes con cefalea por esfuerzo físico refirió una cefalea 
de carácter pulsátil (menor en el caso de los adolescentes, donde casi la mitad de ellos padecía cefalea 
durante un período inferior a cinco minutos). 

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

Los mecanismos fisiopatológicos que subyacen a la 4.2 Cefalea por esfuerzo físico primaria se 
desconocen. La mayoría de los investigadores cree que su origen es vascular, con la hipótesis de que el 
mecanismo que provoca el dolor es una distensión arterial o venosa secundaria al ejercicio físico. Un 
reciente hallazgo muestra que los pacientes con 4.2 Cefalea por esfuerzo físico primaria tienen una 
incidencia significativamente mayor de insuficiencia de la válvula de la vena yugular interna (un 70% 
comparado con el 20% de los controles) y sugiere que la congestión venosa intracraneal provocada por 
inversión del flujo sanguíneo podría desempeñar un papel en la fisiopatología de este trastorno. 

 
4.2.1 Cefalea por esfuerzo físico primaria probable  

Criterios de diagnóstico: 

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

B. Está provocada por y ocurre solo durante o después de ejercicio físico vigoroso. 
C. Duración <48 horas. 
D. No cumple los criterios de la ICHD-III de otra cefalea. 
E. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 
 
4.3 Cefalea por actividad sexual primaria 
Términos utilizados con anterioridad: Cefalea sexual benigna; cefalea vascular sexual benigna; cefalea 
por coito; cefalea por relación sexual; cefalea orgásmica; cefalea sexual. 

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

 
Descripción: Cefalea desencadenada por la actividad sexual, que suele iniciarse como un dolor bilateral 
y sordo  
a medida que progresa la excitación sexual y alcanza gran intensidad repentinamente durante el orgasmo, 
en ausencia de trastorno intracraneal. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Al menos dos episodios de dolor craneal y/o cervical que cumplen los criterios B-D. 
B. Está provocada por y ocurre solo durante la actividad sexual. 
C. Cualquiera de las características siguientes: 

1. Aumenta la intensidad a medida que progresa la excitación sexual. 
2. Intensidad explosiva que aparece de manera brusca justo antes de o durante el orgasmo. 
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D. Cefalea intensa entre un minuto y 24 horas y/o leve hasta 72 horas. 
E. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III1,2. 

 
Notas: 

 
1. La 4.3 Cefalea por actividad sexual primaria no está asociada a una disminución del nivel de 

conciencia, vómitos ni síntomas visuales, sensitivos ni motores, mientras que la cefalea sexual 
sintomática podría estarlo. En la primera aparición de una cefalea por actividad sexual es obligatorio 
descartar una hemorragia subaracnoidea, una disección arterial o un síndrome de vasoconstricción 
cerebral reversible. 

2. Las cefaleas explosivas repetidas durante la actividad sexual se deberían considerar como 6.7.3 
Cefalea atribuida a síndrome de vasoconstricción cerebral reversible (q.v.) salvo que se demuestre 
lo contrario mediante estudios angiográficos (que incluyan angiografía convencional, 
angiorresonancia o angioTAC) o mediante ecografía Doppler transcraneal. Es importante recordar 
que en la fase inicial de síndrome de vasoconstricción cerebral reversible puede no apreciarse ninguna 
vasoconstricción; por lo tanto, la realización de estudios de seguimiento podría ser necesaria. 

 
 

Comentarios: En las ICHD-I y ICHD-II se incluyeron dos subformas (cefalea preorgásmica y cefalea 
orgásmica), pero los estudios clínicos han sido incapaces de distinguirlas, de modo que la 4.3 Cefalea 
por actividad sexual primaria se considera ahora como una única entidad de presentación variable. 

Estudios recientes han demostrado que hasta un 40% de los casos se cronifican durante un período de 
más de un año. 

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

La investigación epidemiológica ha puesto de manifiesto además que la 4.3 Cefalea por actividad 
sexual primaria puede presentarse en cualquier grupo de edad sexualmente activo, es más frecuente en 
varones que en mujeres (cocientes que oscilan entre 1,2:1 a 3:1), aparece independientemente del tipo de 
actividad sexual, en su mayoría no está asociada a síntomas autonómicos ni vegetativos, es bilateral en 
dos tercios y unilateral en un tercio de los pacientes, y muestra localización difusa u occipital en un 80% 
de los casos. La frecuencia de los episodios de 4.3 Cefalea por actividad sexual primaria siempre debería 
relacionarse a la frecuencia de la actividad sexual. 

 
4.3.1 Cefalea por actividad sexual primaria probable 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquiera de los siguientes: 

1. Un único episodio de cefalea que cumple los criterios B-D. 
2. Al menos dos episodios de cefalea que cumplen el criterio B y el criterio C o D, pero no 

ambos. 
B. Está provocada por y ocurre solo durante la actividad sexual. 
C. Cualquiera de las características siguientes: 

1. Aumenta la intensidad a medida que progresa la excitación sexual. 
2. Intensidad explosiva que aparece de manera brusca justo antes de o durante el orgasmo. 

D. Cefalea intensa entre un minuto y 24 horas y/o leve hasta 72 horas. 
E. No cumple los criterios de la ICHD-III de otra cefalea. 
F. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 
 
4.4 Cefalea en trueno primaria 
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Término utilizado con anterioridad: Cefalea en trueno benigna. 
 

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

 
Descripción: Cefalea de alta intensidad e inicio brusco que imita aquella del aneurisma cerebral roto, en 
ausencia de otra patología intracraneal. 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea grave que cumple los criterios B y C. 
B. Inicio brusco que alcanza la intensidad máxima en <1 minuto. 
C. Duración ≥5 minutos. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III1,2. 

 
 

Notas: 
 

1. La cefalea en trueno suele cursar con trastornos intracraneales vasculares graves, en concreto con la 
hemorragia subaracnoidea: es obligatorio descartarla y excluir también otra serie de afecciones de 
este tipo, tales como hemorragia intracerebral, trombosis venosa cerebral, malformación vascular no 
rota (sobre todo aneurismas), disección arterial (intra y extracraneal), síndrome de vasoconstricción 
cerebral reversible y apoplejía hipofisaria. Otras causas orgánicas de la cefalea en trueno son 
meningitis, quiste coloide del tercer ventrículo, hipotensión del LCR y sinusitis aguda 
(particularmente con barotraumatismo). 
La 4.4 Cefalea en trueno primaria debe ser un diagnóstico de último recurso una vez se hayan 
descartado todas las causas orgánicas. Esto implica normalidad cerebral, de los vasos cerebrales, y/o 
del líquido cefalorraquídeo en las pruebas de diagnóstico por la imagen. 

2. En la fase inicial de síndrome de vasoconstricción cerebral reversible puede no apreciarse ninguna 
vasoconstricción. Por eso no se debe adoptar un diagnóstico de Cefalea en trueno primaria probable, 
ni siquiera a título temporal. 

 
 

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

 
 

 4.5 Cefalea por crioestímulo 
Descripción: Cefalea provocada por un estímulo frío que se aplica en la parte externa de la cabeza, se 
ingiere o se inhala. 

 
4.5.1 Cefalea atribuida a aplicación externa de crioestímulo 
 

Descripción: Cefalea generalizada después de una exposición de la cabeza desprotegida a una 
temperatura ambiental excesivamente baja. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Al menos dos episodios de cefalea aguda que cumplen los criterios B y C. 
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B. Está provocada por y ocurre solo durante la aplicación de un estímulo frío externo en la cabeza. 
C. Remite dentro de los 30 min siguientes a la eliminación del crioestímulo. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
Comentario: Esta cefalea se produce por el enfriamiento externo de la cabeza, tal y como sucede tras la 
exposición a temperaturas ambientales muy frías, al meterse al agua fría o al recibir un tratamiento de 
crioterapia. Algunos pacientes desarrollan una cefalea en la zona frontal media de corta duración, intensa 
y punzante, si bien la localización del dolor puede ser unilateral y temporal, frontal o retroorbitaria. 
 
4.5.2Cefalea atribuida a ingestión o inhalación de crioestímulo 

 
Términos utilizados con anterioridad: Cefalea del helado. 

 
Descripción: Cefalea frontal o temporal, de corta duración, que puede ser intensa, provocada en pacientes 
susceptibles por el paso de sustancias frías (sólidas, líquidas o gaseosas) por el paladar y/o la pared 
posterior de la faringe. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Al menos dos episodios de cefalea aguda frontal o temporal que cumplen los criterios B y C. 
B. Está provocada por y ocurre inmediatamente después del contacto de un estímulo frío con el paladar 

y/o la pared posterior de la faringe debido a la ingesta de alimentos o bebidas frías o a la inhalación 
de aire frío. 

C. Remite dentro de los 10 minutos siguientes a la eliminación del crioestímulo. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
Comentarios: La 4.5.2 Cefalea atribuida a ingestión o inhalación de crioestímulo es habitual en la 
población, especialmente en aquellos con 1. Migraña. La ingestión rápida de granizados es especialmente 
propensa a causar esta cefalea, pero comer helados, incluso despacio, también puede provocarla. 

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

 
4.5.3 Cefalea por crioestímulo probable  

Criterios de diagnóstico: 

A. Un episodio de cefalea que cumple los criterios B y C. 
B. Está provocada por y ocurre solo durante o inmediatamente después de la aplicación externa en la 

cabeza, la ingestión o la inhalación de un estímulo frío. 
C. Remite dentro de los 10 minutos siguientes a la eliminación del crioestímulo. 
D. No cumple los criterios de la ICHD-III de otra cefalea. 
E. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 

Comentario: Las subformas clasificables son 4.5.3.1 Cefalea atribuida a aplicación externa de 
crioestímulo probable y 4.5.3.2 Cefalea atribuida a ingestión o inhalación de crioestímulo probable. 

 
 
4.6 Cefalea por presión externa 
Descripción: Cefalea originada por compresión ininterrumpida o tracción en las partes blandas 
pericraneales. 

 



© International Headache Society 2018 

68 Cephalalgia 38(1) 
 

 

Comentario: La 4.6 Cefalea por presión externa es un trastorno primario debido a que la compresión y 
la tracción son demasiado sutiles para dañar el cuero cabelludo; esto es, son estímulos fisiológicos. 

 
 
4.6.1 Cefalea por compresión externa 
 

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

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Al menos dos episodios que cumplen los criterios B-D. 
B. Está provocada por y ocurre en el plazo de 1 hora durante la compresión externa constante de la 

frente o el cuero cabelludo. 
C. La intensidad es máxima en el punto donde se produce la compresión externa. 
D. Remite en la hora siguiente a la liberación de la compresión externa. 
E. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 
 
 

4.6.2 Cefalea por tracción externa 
 

Término utilizado con anterioridad: Cefalea por coleta. 
 

Descripción: Cefalea originada por tracción constante en las partes blandas pericraneales, sin daños en 
el cuero cabelludo. 
 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Al menos dos episodios que cumplen los criterios B-D. 
B. Está provocada por y ocurre solo durante la tracción externa constante en el cuero cabelludo. 
C. La intensidad es máxima en el punto donde se produce la tracción. 
D. Remite en la hora siguiente a la liberación de la tracción. 
E. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 

Comentario: La duración de la cefalea oscila conforme a la gravedad y la duración de la tracción externa. 
Si bien la intensidad de la cefalea es máxima en el punto de la tracción, a menudo se extiende a otras zonas 
de la cabeza. 

 
4.6.3 Cefalea por presión externa probable  

Criterios de diagnóstico: 

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

B. Está provocada por y ocurre solo durante la compresión o tracción externa sostenida en la frente y/o 
el cuero cabelludo. 

C. La intensidad es máxima en el punto donde se produce la compresión o tracción. 
D. Remite en la hora siguiente a la liberación de la compresión o tracción. 
E. No cumple los criterios de la ICHD-III de otra cefalea. 
F. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 
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Comentario: Otras subformas clasificables son 4.6.3.1 Cefalea por compresión externa probable y 4.6.3.2 
Cefalea por tracción externa probable. 

 
 
4.7 Cefalea punzante primaria 
Términos utilizados con anterioridad: Dolor picahielos; pinchazos y sacudidas; síndrome de la aguja en 
el ojo; oftalmodinia periódica; dolor de cabeza intenso de corta duración. 

 
Descripción: Cefalea en forma de punzadas transitorias y localizadas en la cabeza que aparecen 
espontáneamente en ausencia de una patología orgánica de las estructuras subyacentes ni de los pares 
craneales. 
 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea de aparición espontánea en forma de una única punzada o una serie de punzadas y que 

cumple los criterios B-D. 
B. Cada punzada dura hasta unos pocos segundos1. 
C. Las punzadas se repiten con frecuencia irregular, de una a varias al día2. 
D. Sin síntomas neurovegetativos craneales. 
E. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
Notas: 

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

10-120 segundos. 
2. La frecuencia de los ataques suele ser baja, con uno o unos pocos al día. En casos infrecuentes, las 

punzadas se repiten durante días, y se ha descrito un cuadro clínico que duró una semana. 
 
 

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

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

Unos pocos pacientes presentan síntomas concomitantes, pero en ellos no se incluyen los síntomas 
autonómicos craneales. Estos últimos permiten diferenciar la 4.7 Cefalea punzante primaria de la 3.3 
Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duración. 

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

 
4.7.1 Cefalea punzante primaria probable  

Criterios de diagnóstico: 

A. Cefalea de aparición espontánea en forma de una única punzada o una serie de punzadas y que 
cumple los criterios B-D. 

B. Solo dos de las siguientes características: 
1. Cada punzada dura hasta unos pocos segundos. 
2. Las punzadas se repiten con frecuencia irregular, de una a varias al día. 
3. Sin síntomas neurovegetativos craneales. 

C. No cumple los criterios de la ICHD-III de otra cefalea. 
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D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 
 
 
 
4.8 Cefalea numular 
Término utilizado con anterioridad: Cefalea en forma de moneda. 

 
Descripción: Dolor de duración altamente variable, pero por lo general de carácter crónico, en un área 
circunscrita del cuero cabelludo, en ausencia de lesiones estructurales subyacentes. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea continua o intermitente que cumple el criterio B. 
B. Se localiza únicamente en un área del cuero cabelludo, con las siguientes cuatro características: 

1. Contorno bien perfilado. 
2. Tamaño y forma fijos. 
3. Redondo o elíptico. 
4. 1-6 cm de diámetro. 

C. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III1. 
 
 

Nota: 
 

1. Se deben descartar otras causas, en concreto las lesiones de tipo estructural y dermatológico, mediante 
la anamnesis, la exploración física y las exploraciones complementarias pertinentes. 

 
 

Comentarios: El área dolorosa puede estar localizada en cualquier parte de la cabeza, pero por lo general 
se sitúa en la región parietal. En contadas ocasiones, la 4.8 Cefalea numular es bi- o multifocal, y cada 
área sintomática presenta todas las características de la cefalea numular. 

La intensidad del dolor oscila entre leve y moderada, si bien en ocasiones puede ser grave. Pueden 
presentarse exacerbaciones espontáneas o no, superpuestas al dolor de fondo. 

La duración varía: en hasta un 75% de los casos publicados el trastorno ha sido crónico (presente 
durante más de tres meses), pero también se han descrito casos con duración de segundos, minutos, horas 
o días. 

El área afectada suele presentar combinaciones variables de hipoestesia, disestesia, parestesia, alodinia 
y/o hipersensibilidad. 

 
4.8.1 Cefalea numular probable Criterios de diagnóstico: 

A. Cefalea continua o intermitente que cumple el criterio B. 
B. Se localiza únicamente en un área del cuero cabelludo, con solo tres de las siguientes cuatro 

características: 
1. Contorno bien perfilado. 
2. Tamaño y forma fijos. 
3. Redondo o elíptico. 
4. 1-6 cm de diámetro. 

C. No cumple los criterios de la ICHD-III de otra cefalea. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 
 
4.9 Cefalea hípnica 
Términos utilizados con anterioridad: Síndrome de cefalea hípnica; cefalea “despertador”. 
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Descripción: Episodios de cefalea frecuentemente recurrentes que solo aparecen durante el sueño y lo 
interrumpen, con una duración de hasta cuatro horas, sin síntomas concomitantes característicos y no 
atribuible a otra patología. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Episodios de cefalea recurrentes que cumplen los criterios B-E. 
B. Se presenta únicamente durante el sueño, y despiertan al paciente. 
C. Se presentan ≥10 días/mes durante >3 meses. 
D. Duración de 15 minutos hasta cuatro horas después del despertar. 
E. Sin síntomas autonómicos craneales ni sensación de inquietud. 
F. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III1,2. 

 
 

Notas: 
 

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

2. Se deberían descartar otras causas posibles de cefalea que se desarrollan durante el sueño y lo 
interrumpen, centrando la atención en la apnea del sueño, la hipertensión arterial nocturna, las 
hipoglucemias y el abuso de medicamentos; asimismo se deben excluir los trastornos intracraneales. 
No obstante, la presencia de apnea del sueño no necesariamente descarta el diagnóstico de 4.9 Cefalea 
hípnica. 

 
 

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

 
La 4.9 Cefalea hípnica suele aparecer por primera vez en pacientes que superan los 50 años, pero puede 

presentarse en pacientes más jóvenes. 
El dolor suele ser entre leve y moderado, pero uno de cada cinco pacientes manifiesta dolor intenso. El 

dolor es bilateral en alrededor de dos tercios de los casos. Las crisis se suelen prolongar entre 15-180 
minutos, pero se han descrito duraciones mayores. 

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

A pesar de que se creía que las características de la 4.9 Cefalea hípnica eran de tipo tensional, estudios 
recientes han puesto de manifiesto que existen pacientes que podrían presentar características migrañosas, 
y algunos de ellos sintieron náuseas durante los episodios. 

Probablemente, el inicio de 4.9 Cefalea hípnica no guarde relación con un determinado estadío del 
sueño. Un estudio reciente con RM reveló una disminución del volumen de la sustancia gris en el 
hipotálamo de los pacientes con 4.9 Cefalea hípnica. Los tratamientos con litio, cafeína, melatonina e 
indometacina han resultado eficaces en algunos casos publicados. 
 

 
4.9.1 Cefalea hípnica probable Criterios de diagnóstico: 

A. Episodios recurrentes de cefalea que cumplen los criterios B y C. 
B. Se presenta únicamente durante el sueño, y despiertan al paciente. 
C. Solo dos de las siguientes características: 

1. Se presentan ≥10 días/mes durante >3 meses. 
2. Duración de 15 minutos hasta cuatro horas después del despertar. 
3. Sin síntomas autonómicos craneales ni sensación de inquietud. 

D. No cumple los criterios de la ICHD-III de otra cefalea. 
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E. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 
 
 
 
4.10 Cefalea diaria persistente de novo 
Términos utilizados con anterioridad: Cefalea crónica de inicio agudo; cefalea crónica de novo. 

 
Descripción: Cefalea persistente, diaria desde el inicio, que se recuerda con claridad. El dolor no tiene 
rasgos clínicos característicos, y puede ser tipo migrañoso o tipo tensional, o tener elementos propios de 
ambos tipos. 

 
Criterios de diagnóstico: 

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

horas. 
C. Presente durante >3 meses. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III1-4. 

 
 

Notas: 
 

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

2. La 4.10 Cefalea diaria persistente de novo puede presentar características que sugieran 1. Migraña 
o 2. Cefalea de tipo tensional. Si bien se podrían cumplir los criterios para la 1.3 Migraña crónica o 
la 2.3 Cefalea crónica de tipo tensional, el diagnóstico por defecto es el de 4.10 Cefalea diaria 
persistente de novo siempre que se cumplan los criterios para este trastorno. Por el contrario, en caso 
de que se cumplan los criterios tanto para la 4.10 Cefalea diaria persistente de novo como para la 3.4 
Hemicránea continua, este último será el diagnóstico por defecto. 

3. La ingesta de fármacos sintomáticos puede superar los límites definidos como desencadenantes de la 
8.2 Cefalea por abuso de medicamentos En estos casos, el diagnóstico de 4.10 Cefalea diaria 
persistente de novo no puede confirmarse salvo que el inicio de la cefalea diaria claramente sea 
anterior al abuso de medicación. Si esto fuera así, deberían asignarse ambos diagnósticos: 4.10 
Cefalea diaria persistente de novo y 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos. 

4. En todos los casos se deberían descartar otras cefaleas secundarias, tales como 5.1 Cefalea aguda 
atribuida a traumatismo craneoencefálico, 7.1 Cefalea atribuida a hipertensión del líquido 
cefalorraquídeo y 7.2 Cefalea atribuida a hipotensión del líquido cefalorraquídeo mediante las 
exploraciones complementarias pertinentes. 

 
 

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

 
4.10.1 Cefalea diaria persistente de novo probable Criterios de diagnóstico: 
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A. Cefalea persistente que cumple los criterios B y C. 
B. Inicio inconfundible y que se recuerda con claridad, con dolor continuo sin remisión durante 24 

horas. 
C. Presente durante >3 meses. 
D. No cumple los criterios de la ICHD-III de otra cefalea. 
E. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 
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Parte II 

Cefaleas secundarias 
 

5. Cefalea atribuida a traumatismo craneoencefálico y/o cervical 
6. Cefalea atribuida a vasculopatía craneal y/o cervical 
7. Cefalea atribuida a trastorno intracraneal no vascular 
8. Cefalea atribuida a administración o supresión de una sustancia 
9. Cefalea de origen infeccioso 

10. Cefalea atribuida a trastorno de la homeostasis 
11. Cefalea o dolor facial atribuidos a trastornos del cráneo, cuello, ojos, oídos, nariz, senos 

paranasales, dientes, boca o de otras estructuras faciales o cervicales 
12. Cefalea atribuida a trastorno psiquiátrico 
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Introducción a las cefaleas secundarias 

1 

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

La situación cambia cuando el paciente ha padecido con anterioridad un tipo de cefalea primaria cuyo 
empeoramiento guarda una estrecha relación temporal con la aparición de otro trastorno. Existen tres 
explicaciones posibles para esta reagudización: que sea casual, que sea un agravamiento de la cefalea 
primaria relacionado causalmente con el otro trastorno, o que suponga una nueva cefalea, de nuevo 
vinculada al otro trastorno. Las normas de atribución elaboradas para la ICHD-II permitían la asignación 
de uno o dos diagnósticos en estos casos, pero dependían del criterio personal. En la ICHD-III beta se 
modificaron de manera que este criterio no quede tan abierto a la interpretación, y estos cambios se han 
mantenido. 

 
1. En caso de que la primera aparición de una nueva cefalea guarde una estrecha relación temporal con 

otro trastorno conocido por causar cefalea o cumpla otros criterios para ocasionar tal trastorno, la nueva 
cefalea se clasifica como secundaria atribuida al trastorno desencadenante. Esto permanece vigente 
incluso cuando la cefalea presente características de cefalea primaria (migraña, cefalea de tipo 
tensional, cefalea en racimos o alguna de las otras cefaleas trigémino-autonómicas). 

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

 
La ICHD-II normalizó el formato de los criterios de diagnóstico para las cefaleas secundarias, aunque 

esto no estuvo exento de problemas. En la ICHD-III beta se revisaron los criterios, y esto también se ha 
mantenido: 

 
 
Criterios de diagnóstico generales para cefaleas secundarias 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Se ha diagnosticado otro trastorno científicamente documentado como causante de cefalea1. 

 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características2: 

1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el inicio del presunto trastorno 
causal. 

2. Cualquiera de las características siguientes: 
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el agravamiento 

del presunto trastorno causal. 
b) La cefalea ha se ha aliviado de manera significativa simultáneamente con la mejoría del 

presunto trastorno causal. 
3. La cefalea presenta las características típicas del trastorno causal3. 
4. Existen otras pruebas que demuestran la causalidad4. 

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

Notas: 
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1. Puesto que la prevalencia de la cefalea es muy alta, ésta puede ocurrir de manera simultánea a otro 
trastorno por casualidad, sin ningún tipo de relación causal. Por lo tanto, se puede diagnosticar 
definitivamente una cefalea secundaria solo en caso de que existan datos sólidos procedentes de 
estudios científicos publicados que demuestren que el trastorno especificado en el criterio B es capaz 
de causar cefalea. Las pruebas científicas pueden proceder de estudios clínicos a gran escala que 
guarden una estrecha relación temporal entre el trastorno y la evolución de la cefalea tras el 
tratamiento del trastorno, o de ensayos más pequeños que empleen métodos avanzados de imagen, 
estudios de laboratorio u otras pruebas paraclínicas, incluso si éstos no estuvieran fácilmente a 
disposición del profesional que trabajará con estos criterios. En otras palabras, los métodos de estudio 
que no sean útiles en el uso rutinario de los criterios de diagnóstico sí pueden resultar eficaces al 
establecer las relaciones causales en las que se basa el criterio B. Durante toda la ICHD-III, sin 
embargo, los criterios de diagnóstico se limitan a la información que está razonablemente disponible 
para el médico que va a diagnosticar una cefalea en la práctica clínica típica. 
2. Tal y como se ha indicado, los criterios generales precisan la confirmación de dos características 
separadas que demuestren la causalidad, y permiten hasta cuatro tipos de pruebas. No todos los cuatro 
tipos de hallazgos son aplicables a todos los trastornos, ni tampoco todos necesitan formar parte de 
los criterios específicos de un trastorno secundario en particular cuando esto suceda. Existen unas 
pocas cefaleas secundarias en las que las pruebas de causalidad dependen enormemente de que el 
inicio de la cefalea guarde una relación temporal con el presunto proceso causal. Algunos ejemplos 
son los subtipos de la 7.2 Cefalea atribuida a hipotensión del líquido cefalorraquídeo, que suelen ser 
ortostáticos pero no siempre, de modo que no se puede confiar en esta característica como criterio de 
diagnóstico. En estos casos, el criterio D adquiere una especial importancia. 

3. Un ejemplo es el inicio repentino (en trueno) de la cefalea en la 6.2.2 Cefalea aguda atribuida a 
hemorragia subaracnoidea no traumática. Si existen, se deben concretar las características de cada 
cefalea secundaria. 

4. Siempre que proceda se debe concretar para cada cefalea secundaria. Un ejemplo de este tipo de 
pruebas sería la concordancia entre la localización de la cefalea y la localización del presunto trastorno 
causal. Otra serían las variaciones simultáneas de las características de la cefalea (como la intensidad) y 
de los marcadores de actividad del presunto trastorno causal (cambios en las pruebas de neurodiagnóstico 
por la imagen o de laboratorio [como la velocidad de sedimentación globular en la 6.4.1 Cefalea 
atribuida a arteritis de células gigantes]). 
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5. Cefalea atribuida a traumatismo craneoencefálico y/o cervical 

 
 

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

5.2 Cefalea persistente atribuida a traumatismo craneoencefálico 
5.2.1 Cefalea persistente atribuida a traumatismo craneoencefálico moderado o grave 
5.2.2 Cefalea persistente atribuida a traumatismo craneoencefálico leve 

5.3 Cefalea aguda atribuida a latigazo cervical 
5.4 Cefalea persistente atribuida a latigazo cervical 
5.5 Cefalea aguda atribuida a craneotomía 
5.6 Cefalea persistente atribuida a craneotomía 

 
 
Comentario general 
¿Cefalea primaria, secundaria o ambas? Las normas generales de atribución a otro diagnóstico se aplican 
a la 5. Cefalea atribuida a traumatismo craneoencefálico y/o cervical. 

 
1. En caso de que la primera aparición de una nueva cefalea guarde una estrecha relación temporal con 

un traumatismo craneoencefálico y/o cervical, la cefalea se clasifica como secundaria atribuida a dicho 
traumatismo. Esto también se aplica cuando la nueva cefalea presenta las características de cualquiera 
de las cefaleas primarias clasificadas en la Parte I de la ICHD-III. 

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

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

No se conocen características específicas de la cefalea que puedan diferenciar los subtipos de 5. 
Cefalea atribuida a traumatismo craneoencefálico y/o cervical de otras cefaleas; a menudo imitan la 2. 
Cefalea de tipo tensional o la 1. Migraña. Por lo tanto, su diagnóstico depende enormemente de que 
exista una estrecha relación temporal entre el traumatismo y el inicio de la cefalea. En consonancia con 
los de la ICHD-II, los criterios de diagnóstico de la ICHD-III de todos los tipos de las 5. Cefaleas 
atribuidas a traumatismo craneoencefálico y/o cervical requieren que la cefalea haya aparecido en un 
período de siete días desde el traumatismo, o dentro de los primeros siete días después de haber recobrado 
el conocimiento y/o recuperado capacidad de sentir y referir dolor en caso de que fuese imposible tras el 
traumatismo. Si bien este período de siete días puede parecer aleatorio, y aunque algunos expertos opinan 
que la cefalea podría manifestarse después de un intervalo más amplio en una minoría de los pacientes, 
en la actualidad no existen datos suficientes que respalden un cambio en lo que respecta a este requisito. 
Se anima a investigar más sobre los criterios de diagnóstico para las A5.1.1.1 Cefalea aguda tardía 
atribuida a traumatismo craneoencefálico moderado o grave y la A5.1.2.1 Cefalea aguda tardía 
atribuida a traumatismo craneoencefálico leve (ver Apéndice). 
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La cefalea puede aparecer como un síntoma aislado posterior al traumatismo o como parte de un 
conjunto que habitualmente incluye mareos, cansancio, disminución de la capacidad de concentración, 
enlentecimiento psicomotor, problemas leves de memorización, insomnio, ansiedad, cambios en la 
personalidad e irritabilidad. En caso de que varios de estos síntomas aparezcan tras el traumatismo, 
podría considerarse que el paciente padece un síndrome postraumático. 

La patogenia de la 5. Cefalea atribuida a traumatismo craneoencefálico y/o cervical no está del todo 
clara. Numerosos factores podrían contribuir a su aparición, entre otros, lesiones axonales, alteraciones 
en el metabolismo cerebral, alteraciones en la hemodinámica cerebral, predisposición genética 
subyacente, psicopatologías y las expectativas del paciente de sufrir una cefalea tras la lesión. 
Investigaciones recientes que han empleado métodos avanzados de neurodiagnóstico por la imagen 
sugieren que es potencialmente posible detectar de trastornos cerebrales estructurales, funcionales y 
metabólicos después de un traumatismo leve que no son perceptibles mediante las pruebas diagnósticas 
tradicionales. Los trastornos del sueño postraumáticos, las alteraciones del estado anímico y factores 
estresantes psicosociales seguramente influyen en la aparición y perpetuación de la cefalea. El abuso de 
fármacos sintomáticos puede contribuir a la persistencia de la cefalea después de una trauma craneal 
dando lugar a una 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos. El médico debe tener en cuenta esta 
posibilidad siempre que dicha cefalea persista más allá de la fase inicial postraumática. 

Los factores de riesgo para la aparición de la 5. Cefalea atribuida a traumatismo craneoencefálico y/o 
cervical pueden incluir los antecedentes previos de cefalea, una lesión menos grave, el sexo femenino y 
la presencia de trastornos psiquiátricos concomitantes. Se debe continuar investigando sobre la asociación 
entre el traumatismo craneal de repetición y el desarrollo de cefalea. Todavía se discute hasta qué punto 
las expectativas del paciente de padecer cefalea tras un traumatismo craneal y los litigios pendientes 
favorecen el desarrollo y persistencia de dicha cefalea. La mayoría de las pruebas sugieren que la 
simulación solo puede considerarse un factor en una minoría de los pacientes. 

Se sabe que algunos pacientes padecen cefalea después de un traumatismo craneal muy leve, tan leve 
que no cumple los criterios ni siquiera de un traumatismo craneoencefálico leve. Estas cefaleas pueden 
comenzar después de un único traumatismo o bien de varios pequeños impactos repetitivos (p. ej. en 
jugadores de rugby). No obstante, la cefalea debido a traumatismos craneoencefálicos muy leves no ha 
sido lo convenientemente estudiada, de modo que no hay datos suficientes para que se reconozca e incluya 
en la ICHD-III. Se anima a investigar en cefaleas después de traumatismos craneoencefálicos muy leves, 
quizá guiándose con los criterios de diagnóstico de la A5.8 Cefalea aguda atribuida a otros traumatismos 
craneoencefálicos y/o cervicales y la A5.9 Cefalea persistente atribuida a otros traumatismos 
craneoencefálicos y/o cervicales. 

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

 
5.1 Cefalea aguda atribuida a traumatismo craneoencefálico 
Clasificado en otro lugar: Los traumatismos debidos a movimientos de aceleración/desaceleración de la 
cabeza, con flexión/extensión del cuello se clasifican como latigazo. La cefalea aguda por dicho 
traumatismo se clasifica como 5.3 Cefalea aguda atribuida a latigazo cervical. La cefalea persistente 
atribuida a craneotomía practicada por motivos ajenos al traumatismo craneoencefálico se clasifica como 
5.5 Cefalea persistente atribuida a craneotomía. 

 
Descripción: Cefalea de menos de tres meses de duración causada por traumatismo craneoencefálico. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla los criterios C y D. 
B. Se ha producido un traumatismo craneoencefálico1. 
C. La cefalea ha aparecido dentro de los siete días siguientes a cualquiera de los supuestos: 

1. El traumatismo craneoencefálico. 
2. La recuperación del conocimiento después del traumatismo craneoencefálico. 
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3. La suspensión de fármacos que limiten la capacidad de sentir o describir cefalea tras el 
traumatismo craneoencefálico. 

D. Cualquiera de los siguientes: 
1. La cefalea ha remitido en un período de tres meses después de su inicio. 
2. La cefalea aún no ha remitido, pero no han pasado todavía tres meses desde su inicio. 

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

Nota: 
 

1. El traumatismo craneoencefálico se define como una lesión estructural o funcional producida por la 
acción de fuerzas externas sobre la cabeza. Entre estas se incluyen el golpearse la cabeza con un 
objeto, la penetración de un cuerpo extraño en la cabeza, las fuerzas originadas por explosiones u 
ondas expansivas, y otras fuerzas todavía por definir. 

 
 

Comentario: La condición de que la cefalea deba desarrollarse en un período de siete días es un tanto 
arbitraria (ver la introducción anterior). En comparación con intervalos de tiempo más amplios, un 
período de siete días permite una mayor especificidad para los criterios de diagnóstico de 5.1 Cefalea 
aguda atribuida a traumatismo craneoencefálico (esto es, pruebas más fiables de causalidad), pero una 
pérdida correlativa de sensibilidad. Se precisa más investigación para averiguar si sería más apropiado 
un lapso temporal diferente. Entretanto, se pueden utilizar los criterios del Apéndice para la A5.1.1.1 
Cefalea aguda tardía atribuida a traumatismo craneoencefálico moderado o grave y la A5.1.2.1 Cefalea 
aguda tardía atribuida a traumatismo craneoencefálico leve cuando el intervalo entre la lesión y la 
aparición de la cefalea sea superior a siete días. 

 
5.1.1 Cefalea aguda atribuida a traumatismo craneoencefálico moderado o grave 
 

Criterios de diagnóstico: 
 

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

1. Pérdida del conocimiento durante >30 minutos. 
2. Puntuación en la Escala de coma de Glasgow <13. 
3. Amnesia postraumática >24 horas. 
4. Alteración del nivel de consciencia de >24 horas. 
5. Las pruebas de diagnóstico por la imagen muestran daño traumático craneal, como fractura 

craneal, hemorragia intracraneal y/o contusión cerebral. 
 

Nota: 
1. La duración de la amnesia postraumática se define como el tiempo entre el traumatismo 

craneoencefálico y la recuperación de la memoria sobre los hechos sucedidos. 
 
 

5.1.2 Cefalea aguda atribuida a traumatismo craneoencefálico leve 
 

Criterios de diagnóstico: 
 

A. Cefalea que cumple los criterios de 5.1 Cefalea aguda atribuida a traumatismo craneoencefálico. 
B. Traumatismo craneoencefálico que cumple los dos criterios siguientes: 

1. No se asocia a ninguno de los siguientes: 
a) Pérdida del conocimiento durante >30 minutos. 
b) Puntuación en la Escala de coma de Glasgow <13. 
c) Amnesia postraumática >24 horas1. 
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d) Alteración del nivel de conciencia >24 horas. 
e) Las pruebas de diagnóstico por la imagen muestran daño traumático craneal, como fractura 

craneal, hemorragia intracraneal y/o contusión cerebral. 
2. Cursa con uno o más de los síntomas o signos siguientes: 

a) Confusión transitoria, desorientación o disminución del nivel de conciencia. 
b) Pérdida de memoria para los hechos inmediatamente anteriores y posteriores al 

traumatismo craneoencefálico. 
c) Dos o más de los siguientes síntomas sugestivos de traumatismo craneoencefálico leve: 

i. Náuseas. 
ii. Vómitos. 

iii. Trastornos visuales. 
iv. Mareos y/o vértigo. 
v. Desequilibrio en la marcha y/o postural. 

vi. Deterioro de la memoria y/o de la concentración. 
 

Nota: 
 

1. La duración de la amnesia postraumática se define como el tiempo entre el traumatismo 
craneoencefálico y la recuperación de la memoria sobre los hechos sucedidos. 

 
 
Comentario: Los criterios de diagnóstico del traumatismo craneal leve y los del moderado o 
grave permiten una variabilidad sustancial en la gravedad del traumatismo clasificado en cada 
categoría. Esto ha llevado a algunos expertos a sugerir la inclusión de más categorías: cefalea atribuida 
a traumatismo craneoencefálico muy leve y cefalea atribuida a traumatismo craneoencefálico muy 
grave. Si bien no existen suficientes pruebas que respalden la incorporación de estas categorías en la 
actualidad, los futuros estudios deberían investigar acerca de su utilidad. 

 
5.2 Cefalea persistente atribuida a traumatismo craneoencefálico 
Clasificado en otro lugar: Los traumatismos debidos a movimientos de aceleración/desaceleración de la 
cabeza, con flexión/extensión del cuello se clasifican como latigazo. La cefalea persistente atribuida a 
dicho traumatismo se clasifica como 5.4 Cefalea persistente atribuida a latigazo cervical. La cefalea 
persistente atribuida a craneotomía practicada por motivos ajenos al traumatismo craneoencefálico se 
clasifica como 5.6 Cefalea persistente atribuida a craneotomía. 

 
Descripción: Cefalea de más de tres meses de duración causada por traumatismo craneoencefálico. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla los criterios C y D. 
B. Se ha producido un traumatismo craneoencefálico1. 
C. La cefalea ha aparecido dentro de los siete días siguientes a cualquiera de los supuestos: 

1. El traumatismo craneoencefálico. 
2. La recuperación del conocimiento después del traumatismo craneoencefálico. 
3. La suspensión de fármacos que limiten la capacidad de sentir o describir cefalea tras el 

traumatismo craneoencefálico. 
D. La cefalea persiste >3 meses después de su inicio. 
E. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III2. 

 
 

Notas: 
 

1. El traumatismo craneoencefálico se define como una lesión estructural o funcional producida por la 
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acción de fuerzas externas sobre la cabeza. Entre estas se incluyen el golpearse la cabeza con un 
objeto, la penetración de un cuerpo extraño en la cabeza, las fuerzas originadas por explosiones u 
ondas expansivas, y otras fuerzas todavía por definir. 

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

 
Comentarios: La condición de que la cefalea deba desarrollarse en un período de siete días es un tanto 
arbitraria (ver la introducción anterior). En comparación con intervalos de tiempo más amplios, un período 
de siete días permite una mayor especificidad para los criterios de diagnóstico de 5.2 Cefalea persistente 
atribuida a traumatismo craneoencefálico (esto es, pruebas más fiables de causalidad), pero una pérdida 
correlativa de sensibilidad. Son necesarios más estudios para averiguar si sería más apropiado un lapso 
temporal diferente. Entretanto, se pueden utilizar los criterios del Apéndice para la A5.2.1.1 Cefalea 
persistente tardía atribuida a traumatismo craneoencefálico moderado o grave y la A5.2.2.1 Cefalea 
persistente tardía atribuida a traumatismo craneoencefálico leve cuando el intervalo entre la lesión y la 
aparición de la cefalea sea superior a siete días. 

Para mantener la coherencia con los criterios de diagnóstico de la ICHD-II de la cefalea postraumática 
crónica y con el intervalo temporal utilizado para diagnosticar otras cefaleas secundarias, se toma el 
período de tres meses como baremo para considerar persistente a una cefalea atribuida a traumatismo 
craneoencefálico. Son necesarios más estudios para averiguar si sería más apropiado un lapso temporal 
más breve o más prolongado. 

 
5.2.1 Cefalea persistente atribuida a traumatismo craneoencefálico moderado o grave 
 

Criterios de diagnóstico: 
 

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

B. Traumatismo craneoencefálico asociado con al menos una de las siguientes: 
1. Pérdida del conocimiento durante >30 minutos. 
2. Puntuación en la Escala de coma de Glasgow <13. 
3. Amnesia postraumática >24 horas. 
4. Alteración del nivel de consciencia de >24 horas. 
5. Las pruebas de diagnóstico por la imagen muestran daño traumático craneal, como fractura 

craneal, hemorragia intracraneal y/o contusión cerebral. 
 
 

Nota: 
 

1. La duración de la amnesia postraumática se define como el tiempo entre el traumatismo 
craneoencefálico y la recuperación de la memoria sobre los hechos sucedidos. 

 
5.2.2 Cefalea persistente atribuida a traumatismo craneoencefálico leve 
 

Criterios de diagnóstico: 
 

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

B. Traumatismo craneoencefálico que cumple los dos siguientes: 
1. No se asocia a ninguno de los siguientes: 

a) Pérdida del conocimiento durante >30 minutos. 
b) Puntuación en la Escala de coma de Glasgow <13. 
c) Amnesia postraumática >24 horas1. 
d) Alteración del nivel de conciencia >24 horas. 
e) Las pruebas de diagnóstico por la imagen muestran daño traumático craneal, como 
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fractura craneal, hemorragia intracraneal y/o contusión cerebral. 
2. Cursa con uno o más de los síntomas o signos siguientes: 

a) Confusión transitoria, desorientación o disminución del nivel de conciencia. 
b) Pérdida de memoria para los hechos inmediatamente anteriores y posteriores al 

traumatismo craneoencefálico. 
c) Dos o más de los siguientes síntomas sugestivos de traumatismo craneoencefálico leve: 

i. Náuseas. 
ii. Vómitos. 

iii. Trastornos visuales. 
iv. Mareos y/o vértigo. 
v. Desequilibrio en la marcha y/o postural. 

vi. Deterioro de la memoria y/o de la concentración. 
 
 

Nota: 
 

1. La duración de la amnesia postraumática se define como el tiempo entre el traumatismo 
craneoencefálico y la recuperación de la memoria sobre los hechos sucedidos. 

 
 
 
5.3 Cefalea aguda atribuida a latigazo cervicalI 

Descripción: Cefalea de menos de tres meses de duración causada por un latigazo cervical. 
 

Criterios de diagnóstico: 
 

A. Cualquier cefalea que cumpla los criterios C y D. 
B. El latigazo1 cursaba en ese momento con dolor cervical y/o cefalea. 
C. La cefalea ha aparecido dentro de los siete días siguientes al latigazo cervical. 

 
D. Cualquiera de los siguientes: 

1. La cefalea ha remitido en un período de tres meses después de su inicio. 
2. La cefalea aún no ha remitido, pero no han pasado todavía tres meses desde su inicio. 

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

Nota: 
 

1. El latigazo se define como movimientos repentinos y no contenidos de aceleración/desaceleración de 
la cabeza, con flexión/extensión del cuello. El latigazo cervical puede aparecer por fuerzas de impacto 
leves o fuertes. 

 
 

Comentarios: El latigazo cervical se da con mayor frecuencia en el contexto de los accidentes de tráfico. 
La 5.3 Cefalea aguda atribuida a latigazo cervical puede producirse como síntoma aislado o con un 

conjunto de otros síntomas relacionados con el cuello, así como con síntomas somáticos extracervicales, 
neurosensitivos, conductuales, cognitivos y/o del estado de ánimo. El latigazo cervical puede ser 
clasificado por sí mismo conforme a la gravedad de su presentación clínica mediante una escala como la 
de la clasificación de trastornos asociados al latigazo cervical de la Quebec Task Force. 

 
 
5.4 Cefalea persistente atribuida a latigazo cervical 
Descripción: Cefalea de más de tres meses de duración causada por un latigazo cervical. 
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Criterios de diagnóstico: 
 

A. Cualquier cefalea que cumpla los criterios C y D. 
B. El latigazo1 cursaba en ese momento con dolor cervical y/o cefalea. 
C. La cefalea ha aparecido dentro de los siete días siguientes al latigazo cervical. 
D. La cefalea persiste >3 meses después de su inicio. 
E. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III2. 

 
 

Notas: 
 

1. El latigazo se define como movimientos repentinos y no contenidos de aceleración/desaceleración de 
la cabeza, con flexión/extensión del cuello. El latigazo cervical puede aparecer por fuerzas de impacto 
leves o fuertes. 

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

 
 

5.5 Cefalea aguda atribuida a craneotomía 

Descripción: Cefalea de menos de tres meses de duración causada por craneotomía. 
 

Criterios de diagnóstico: 
 

A. Cualquier cefalea que cumpla los criterios C y D 
B. Se ha realizado una craneotomía1. 
C. La cefalea ha aparecido dentro de los siete días siguientes a cualquiera de los supuestos: 

1. La craneotomía. 
2. La recuperación del conocimiento después de la craneotomía. 
3. La suspensión de fármacos que limiten la capacidad de sentir o describir cefalea tras la 

craneotomía. 
D. Cualquiera de los siguientes: 

1. La cefalea ha remitido en un período de tres meses después de su inicio. 
2. La cefalea aún no ha remitido, pero no han pasado todavía tres meses desde su inicio. 

E. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III1,2. 
 
 

Notas: 
 

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

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

 
 

Comentarios: La 5.5 Cefalea aguda atribuida a craneotomía se presenta en una proporción considerable 
de pacientes que se someten a craneotomías. En la mayoría de los casos comienza durante los primeros 
días después de la craneotomía y remite dentro del período postoperatorio agudo. Es más habitual 
después de una intervención en la base del cráneo que en otros lugares del cráneo. 

Si bien el dolor de la 5.5 Cefalea aguda atribuida a craneotomía se suele sentir en su máxima 
intensidad en el lugar de la craneotomía, puede ser más difuso y parecerse al dolor de tipo tensional o 
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migrañoso. 
 

5.6 Cefalea persistente atribuida a craneotomía 

Descripción: Cefalea de más de tres meses de duración causada por craneotomía. 
 

Criterios de diagnóstico: 
 

A. Cualquier cefalea que cumpla los criterios C y D. 
B. Se ha realizado una craneotomía1. 
C. La cefalea ha aparecido dentro de los siete días siguientes a cualquiera de los supuestos: 

1. La craneotomía. 
2. La recuperación del conocimiento después de la craneotomía. 
3. La suspensión de fármacos que limiten la capacidad de sentir o describir cefalea tras la 

craneotomía. 
D. La cefalea persiste >3 meses después de su inicio. 
E. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III1,2. 

 
 

Notas: 
 

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

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

 
 

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

 
6.1 Cefalea atribuida a episodio isquémico cerebral 

6.1.1 Cefalea atribuida a ictus isquémico (infarto cerebral) 
6.1.1.1 Cefalea aguda atribuida a ictus isquémico (infarto cerebral) 
6.1.1.2 Cefalea persistente atribuida a ictus isquémico (infarto cerebral) 

6.1.1 Cefalea atribuida a accidente isquémico transitorio (AIT) 
6.2 Cefalea atribuida a hemorragia intracraneal no traumática 

6.2.1 Cefalea aguda atribuida a hemorragia intracerebral no traumática 
6.2.2 Cefalea aguda atribuida a hemorragia subaracnoidea no traumática 
6.2.3 Cefalea aguda atribuida a hemorragia subdural aguda no traumática 
6.2.4 Cefalea persistente atribuida a hemorragia intracraneal no traumática previa 

6.2.4.1 Cefalea persistente atribuida a hemorragia intracerebral no traumática previa 
6.2.4.2 Cefalea persistente atribuida a hemorragia subaracnoidea no traumática previa 
6.2.4.3 Cefalea persistencia atribuida a hemorragia subdural aguda no traumática previa 

6.3 Cefalea atribuida a malformación vascular sin ruptura 
6.3.1 Cefalea atribuida a aneurisma sacular sin ruptura 
6.3.2 Cefalea atribuida a malformación arteriovenosa congénita 
6.3.3 Cefalea atribuida a fístula arteriovenosa dural 
6.3.4 Cefalea atribuida a hemangioma cavernoso 
6.3.5 Cefalea atribuida a hemangiomatosis encefalotrigeminal o leptomeníngea (síndrome 

de Sturge-Weber) 
6.4 Cefalea atribuida a arteritis 

6.4.1 Cefalea atribuida a arteritis de células gigantes (ACG) 
6.4.2 Cefalea atribuida a vasculitis primaria del sistema nervioso central (VPSNC) 
6.4.3 Cefalea atribuida a vasculitis secundaria del sistema nervioso central (VSSNC) 

6.5 Cefalea atribuida a trastorno de las arterias cervicales carótidas o vertebrales 
6.5.1 Cefalea, dolor facial o dolor cervical atribuidos a disección de la arteria cervical 

carótida o vertebral 
6.5.1.1 Cefalea, dolor facial o dolor cervical agudos atribuidos a disección de la arteria 

cervical carótida o vertebral 
6.5.1.2 Cefalea, dolor facial o dolor cervical persistentes atribuidos a disección de la arteria 

cervical carótida o vertebral 
6.5.2 Cefalea tras endarterectomía 
6.5.3 Cefalea atribuida a angioplastia o implantación de stent carotídeos o vertebrales 

6.6 Cefalea atribuida a flebopatías craneales 
6.6.1 Cefalea atribuida a flebotrombosis cerebral 
6.6.2 Cefalea atribuida a implantación de stent en seno venoso craneal 

6.7 Cefalea atribuida a otras arteriopatías intracraneales agudas 
6.7.1 Cefalea atribuida a procedimiento endoarterial intracraneal 
6.7.2 Cefalea por angiografía 
6.7.3 Cefalea atribuida a síndrome de vasoconstricción cerebral reversible (SVCR) 

6.7.3.1 Cefalea aguda atribuida a síndrome de vasoconstricción cerebral reversible (SVCR 
6.7.3.2 Cefalea aguda probablemente atribuida a síndrome de vasoconstricción cerebral 

reversible (SVCR) 
6.7.3.3 Cefalea persistente atribuida a síndrome de vasoconstricción cerebral reversible 

previo (SVCR) 
6.7.4 Cefalea atribuida a disección arterial intracraneal 

6.8 Cefalea y/o aura de tipo migrañoso atribuida a vasculopatía intracraneal crónica 
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6.8.1 Cefalea atribuida a arteriopatía cerebral autosómica dominante con infartos 
subcorticales y leucoencefalopatía (CADASIL) 

6.8.2 Cefalea atribuida a encefalopatía mitocondrial, acidosis láctica y episodios de 
pseudoictus (MELAS) 

6.8.3 Cefalea atribuida a angiopatía de moyamoya 
6.8.4 Aura de tipo migrañoso atribuida a angiopatía amiloide cerebral 
6.8.5 Cefalea atribuida a síndrome de vasculopatía retiniana con leucodistrofia cerebral y 

manifestaciones sistémicas (RVCLSM) 
6.8.6 Cefalea atribuida a otra vasculopatía intracraneal crónica 

6.9 Cefalea atribuida a apoplejía hipofisaria 
 
 
Comentario general 

¿Cefalea primaria, secundaria o ambas? Las normas generales de atribución a otro diagnóstico se 
aplican a la 6. Cefalea atribuida a vasculopatía craneal y/o cervical. 

 
1. En caso de que la primera aparición de una nueva cefalea guarde una estrecha relación temporal con 

una vasculopatía craneal o cervical, la cefalea se clasifica como secundaria atribuida a dicha 
vasculopatía. Esto también se aplica cuando la nueva cefalea presenta las características de cualquiera 
de las cefaleas primarias clasificadas en la Parte I de la ICHD-III. Esta norma es igualmente válida 
para nuevos síntomas de aura migrañosa cuya primera aparición guarde una relación temporal con 
una vasculopatía craneal o cervical. 

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

 
 
 
Introducción 
Diagnosticar la cefalea y su relación causal resulta sencillo para la gran mayoría de las patologías 
vasculares enumeradas a continuación, debido tanto a la presentación súbita de la cefalea como a que se 
acompaña de signos neurológicos y a que suele remitir con rapidez. Por lo tanto, la estrecha relación 
temporal entre la cefalea y los signos neurológicos es crucial para establecer la causalidad. En muchas de 
estas patologías, como en el ictus o hemorrágico, la cefalea se ve eclipsada por los signos neurológicos 
focales y/o alteraciones del nivel de conciencia. En otros, como en la hemorragia subaracnoidea, la cefalea 
es generalmente el síntoma predominante. En otras patologías que pueden causar tanto cefalea como 
apoplejía, tales como la disección, la flebotrombosis cerebral, la arteritis de células gigantes y la vasculitis 
en el sistema nervioso central la cefalea es frecuentemente el primer síntoma de aviso. Por ello resulta 
crucial reconocer la asociación entre la cefalea y dichos procesos con el fin de establecer un diagnóstico 
correcto del proceso vascular subyacente y comenzar el tratamiento adecuado con prontitud, de manera 
que se eviten consecuencias neurológicas potencialmente catastróficas. 

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

Para las cefaleas causadas por cualquiera de las vasculopatías aquí enumeradas, los criterios de 
diagnóstico deberían ser los siguientes: 

 
A. Cefalea que cumple el criterio C. 
B. Se ha demostrado la existencia de vasculopatía craneal o cervical documentada como causante de 
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cefalea. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el inicio de la vasculopatía craneal 
o cervical. 

2. Cualquiera de las características siguientes: 
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el agravamiento de 

la vasculopatía craneal o cervical. 
b) La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultáneamente con la mejoría de la 

vasculopatía craneal o cervical. 
3. La cefalea presenta las características típicas de la vasculopatía craneal o cervical. 
4. Existen otras pruebas que demuestran la causalidad. 

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

 6.1 Cefalea atribuida a episodio isquémico cerebral 
 6.1.1 Cefalea atribuida a ictus isquémico (infarto cerebral) 

 
 6.1.1.1 Cefalea aguda atribuida a ictus isquémico (infarto cerebral) 

 
Descripción: Cefalea nueva de inicio repentino causada por ictus isquémico que cursa con los signos 
neurológicos focales del ictus. Muy rara vez es el síntoma inicial ni el destacado del ictus isquémico. Su 
resolución por lo general es espontánea. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea nueva que cumpla los criterios C y D. 
B. Se ha diagnosticado ictus isquémico agudo. 
C. La causalidad queda demostrada mediante uno de los siguientes, o ambos: 

1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con otros síntomas y/o signos de ictus 
isquémico, o ha conducido al diagnóstico de ictus isquémico. 

2. La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultáneamente con la estabilización o 
mejoría de otros síntomas o signos clínicos o radiológicos de ictus isquémico. 

D. Cualquiera de los siguientes: 
1. La cefalea ha remitido en un período de tres meses después de su inicio. 
2. La cefalea aún no ha remitido, pero no han pasado todavía tres meses desde su inicio1. 

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

Nota: 
 

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

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

 
La cefalea cursa con ictus isquémico en hasta casi un tercio de los casos; es más frecuente en infartos 

en territorio basilar que carotídeo. Desde el punto de vista práctico, la cefalea tiene poco valor en el 
esclarecimiento de la etiología del infarto, salvo porque esta apenas se asocia con infartos lagunares. 

No obstante, la cefalea es muy habitual en los trastornos agudos de la pared arterial que pueden 
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desencadenar un ictus isquémico, tales como la disección arterial o el síndrome de vasoconstricción 
cerebral reversible. En estas últimas patologías, la cefalea podría estar causada directamente por lesiones 
en la pared arterial y podría preceder a un ictus isquémico; por lo que tiene más sentido clasificarla 
conforme al trastorno de la pared arterial. 

 
 6.1.1.2 Cefalea persistente atribuida a ictus isquémico (infarto cerebral) 

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

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea diagnosticada con anterioridad como 6.1.1.1 Cefalea aguda atribuida a ictus isquémico 

(infarto cerebral) y que cumple el criterio C. 
B. El ictus isquémico se ha estabilizado, bien de manera espontánea o bien terapéutica. 
C. La cefalea persiste >3 meses después de la estabilización del ictus isquémico. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

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

 
6.1.2 Cefalea atribuida a accidente isquémico transitorio (AIT) 

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

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea nueva que cumple el criterio C. 
B. Se ha diagnosticado un accidente isquémico transitorio. 
C. La causalidad queda demostrada por las dos características siguientes: 

1. La cefalea se ha desarrollado simultáneamente con otros síntomas o signos clínicos de AIT. 
2. La cefalea remite en 24 horas. 

D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III1,2. 
 

Notas: 
 

1. El diagnóstico diferencial entre la 6.1.2 Cefalea atribuida a trastorno isquémico transitorio y una 
crisis de 1.2 Migraña con aura puede resultar particularmente complicado. El tipo de inicio es clave: 
en el AIT el déficit focal es súbito, mientras que en la migraña con aura suele ser gradual. Además, 
los fenómenos neurológicos positivos (p. ej., escotoma centelleante) son mucho más frecuentes en el 
aura migrañosa que en el AIT, mientras que los fenómenos negativos son más comunes en el AIT. 

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

 
Comentarios: Un accidente isquémico transitorio (AIT) es un episodio transitorio de disfunción 
neurológica causada por una isquemia focal cerebral o retiniana sin pruebas clínicas ni de imagen que 
demuestren infarto agudo cerebral o retiniano. Por lo general, pero no de forma constante, la duración 
de los síntomas del AIT es inferior a una hora. 

Si bien la cefalea es más frecuente en los AIT en territorio basilar que carotídeo, muy rara vez la 
cefalea es un síntoma destacado del AIT. 
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6.2 Cefalea aguda atribuida a hemorragia intracraneal no traumática 
Clasificado en otro lugar: La cefalea atribuida a traumatismo intracerebral y/o hemorragia 
subaracnoidea o a un hematoma intracerebral, subdural o epidural se clasifica como 5.1.1 Cefalea aguda 
atribuida a traumatismo craneoencefálico moderado o grave o 5.2.1 Cefalea persistente atribuida a 
traumatismo craneoencefálico moderado o grave. 

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

 
6.2.1 Cefalea aguda atribuida a hemorragia intracerebral no traumática 
 

Descripción: Cefalea nueva de inicio repentino causada por hemorragia intracerebral no traumática que 
cursa con los signos neurológicos focales de la hemorragia intracerebral no traumática. Muy rara vez es 
el síntoma inicial ni el destacado de la hemorragia intracerebral no traumática. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea nueva que cumpla los criterios C y D. 
B. Se ha diagnosticado hemorragia intracerebral

1 en ausencia de traumatismo craneoencefálico. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición de la cefalea guarda una estrecha relación temporal con otros síntomas y/o signos 
de hemorragia intracerebral, o ha conducido al diagnóstico de hemorragia intracerebral. 

2. La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultáneamente con la estabilización o 
mejoría de otros síntomas o signos clínicos o radiológicos de hemorragia intracerebral. 

3. La cefalea presenta al menos una de las siguientes tres características: 
a) Inicio repentino o en trueno. 
b) Intensidad máxima en el día de su aparición. 
c) Localización que concuerda con el lugar de la hemorragia. 

D. Cualquiera de los siguientes: 
1. La cefalea ha remitido en un período de tres meses2. 
2. La cefalea aún no ha remitido, pero no han pasado todavía tres meses2. 

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

Notas: 
 

1. El término intracerebral utilizado en este contexto incluye también intracerebeloso. 
2. Los tres meses se deberían empezar a contar desde que se estabiliza, ya sea de manera espontánea o 

terapéutica, y no desde la aparición de la hemorragia intracerebral. 
 

Comentarios: La 6.2.1 Cefalea aguda atribuida a hemorragia intracerebral no traumática suele ser más 
bien consecuencia de una hemorragia subaracnoidea y compresión local que por hipertensión intracraneal. 
Puede manifestarse ocasionalmente como cefalea en trueno. 

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

La cefalea suele quedar relegada a un segundo plano por los déficits focales o el coma, pero puede ser 
un síntoma inicial destacado de algunas hemorragias intracerebrales, en concreto de una hemorragia 
cerebelosa que puede precisar una intervención quirúrgica de urgencia con fines descompresivos. 

 
6.2.2 Cefalea aguda atribuida a hemorragia subaracnoidea no traumática 
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Clasificado en otro lugar: La hemorragia subaracnoidea no traumática difiere de la hemorragia 
subaracnoidea no traumática de la convexidad. Esta última puede presentar características clínicas y 
radiológicas muy variables en función de sus distintas causas subyacentes, entre las que se incluyen el 
síndrome de vasoconstricción cerebral reversible, la angiopatía amiloide cerebral, la endocarditis y la 
trombosis venosa cerebral. Los pacientes con crisis propias del aura, hemorragia subaracnoidea no 
traumática de la convexidad y angiopatía amiloide cerebral deberían clasificarse como 6.8.4 Aura de tipo 
migrañoso atribuida a angiopatía amiloide cerebral. Los pacientes con cefalea, hemorragia 
subaracnoidea no traumática de la convexidad y síndrome de vasoconstricción cerebral reversible deberían 
clasificarse como 6.7.3 Cefalea atribuida a síndrome de vasoconstricción cerebral reversible. 

 
Descripción: Cefalea causada por hemorragia subaracnoidea no traumática, típicamente grave y de inicio 
repentino, que alcanza su punto máximo en segundos (cefalea en trueno) o en minutos. Puede ser el único 
síntoma de la hemorragia subaracnoidea no aracnoidea. 

 
Criterios de diagnóstico: 

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

1. La aparición de la cefalea guarda una estrecha relación temporal con otros síntomas y/o signos 
de hemorragia subaracnoidea, o ha conducido al diagnóstico de hemorragia subaracnoidea. 

2. La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultáneamente con la estabilización o 
mejoría de otros síntomas o signos clínicos o radiológicos de la hemorragia subaracnoidea. 

3. Cefalea de inicio repentino o en trueno. 
D. Cualquiera de los siguientes: 

1. La cefalea ha remitido en un período de tres meses después de su inicio. 
2. La cefalea aún no ha remitido, pero no han pasado todavía tres meses1. 

E. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III2,3. 
 
 

Notas: 
 

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

2. El diagnóstico se confirma mediante TAC sin contraste, que tiene una sensibilidad cercana al 99% 
en las primeras 6 horas desde el inicio, del 98% a las 12 horas y del 93% a las 24 horas (y baja a un 
50% a los siete días). Si los resultados del TAC no son concluyentes, la punción lumbar es 
fundamental: la xantocromía se manifiesta en todos los casos con hemorragia subaracnoidea 
aneurismática cuando se toma una muestra del líquido cefalorraquídeo entre las primeras 12 horas 
y las siguientes dos semanas desde el inicio de los síntomas y se analiza por espectrofotometría. La 
RM no está indicada como prueba diagnóstica inicial para la hemorragia subaracnoidea; sin 
embargo, las secuencias FLAIR y de eco-gradiente potenciadas en T2 pueden ser útiles cuando el 
TAC es normal y el líquido cefalorraquídeo es patológico. 

3. La presencia de hemorragia subaracnoidea no traumática de la convexidad, ancianidad, disfunción 
sensitivomotora, crisis estereotipadas propias del aura y ausencia de cefalea significativa sugieren 
que la angiopatía amiloide sea la causa subyacente. En los pacientes más jóvenes con cefalea en 
trueno recurrente se vaticina un síndrome de vasoconstricción cerebral reversible. 

 
 

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

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

Los retrasos en el diagnóstico suelen tener consecuencias catastróficas: la hemorragia subaracnoidea 
es una urgencia neuroquirúrgica. Sin embargo, entre una cuarta parte y la mitad de los pacientes reciben 
un diagnóstico inicial incorrecto; siendo el error más común el diagnóstico de migraña. Los motivos más 
habituales de diagnóstico erróneo son la no solicitud de las pruebas apropiadas de neurodiagnóstico por 
la imagen o una mala interpretación de las mismas, o la no realización de una punción lumbar cuando sí 
es necesaria. 

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

 
6.2.3 Cefalea aguda atribuida a hemorragia subdural aguda no traumática 
 

Clasificado en otro lugar: La mayoría de los casos de hemorragia subdural se manifiestan después de un 
traumatismo craneoencefálico y deberían clasificarse en consonancia. 

 
Descripción: Cefalea causada por hemorragia subdural aguda no traumática, típicamente grave y 
repentina, que alcanza su punto máximo en segundos (cefalea en trueno) o en minutos. 
Suele acompañarse o seguirse de forma rápida de signos focales y disminución del nivel de 
conciencia. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea nueva que cumpla los criterios C y D. 
B. Se ha diagnosticado hemorragia subdural aguda no traumática en ausencia de traumatismo 

craneoencefálico. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con otros síntomas y/o signos de 
hemorragia subdural aguda, o ha conducido al diagnóstico de hemorragia subdural aguda. 

2. Cualquiera de las características siguientes: 
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el agravamiento 

de la hemorragia subdural aguda no traumática. 
b) La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultáneamente con la mejoría de otros 

síntomas o signos clínicos o radiológicos de hemorragia subdural aguda no traumática. 
3. La cefalea presenta una de las características siguientes, o ambas: 

a) Inicio repentino o en trueno. 
b) Localización que concuerda con el lugar de la hemorragia. 

D. Cualquiera de los siguientes: 
1. La cefalea ha remitido en un período de tres meses después de su inicio. 
2. La cefalea aún no ha remitido, pero no han pasado todavía tres meses1. 

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

Nota: 
 

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

 
 

Comentarios: La hemorragia subdural aguda no traumática sin otra hemorragia intracraneal es poco 
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frecuente. Se trata de una patología letal que precisa intervención neuroquirúrgica de urgencia. 
La hemorragia puede tener un origen arterial o venoso. Los casos descritos incluyen ruptura 

“espontánea” de las arterias corticales, ruptura de aneurisma, malformaciones arteriovenosas y fístulas 
arteriovenosas durales, tumores o metástasis, coagulopatías, enfermedad de moyamoya, flebotrombosis 
cerebral e hipotensión intracraneal. Los casos aislados o de repetición han sido descritos 
fundamentalmente por neurocirujanos. Se describe cefalea en un 25-100% de los casos en función de las 
series y de la causa subyacente. El primer síntoma puede ser la cefalea aislada, pero por lo general va 
asociada a o seguida de un rápido deterioro neurológico. 

 
 6.2.4 Cefalea persistente atribuida a hemorragia intracraneal no traumática previa 

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

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea diagnosticada con anterioridad como 6.2.1 Cefalea aguda atribuida a hemorragia 

intracerebral no traumática, 6.2.2 Cefalea aguda atribuida a hemorragia subaracnoidea no 
traumática o 6.2.3 Cefalea aguda atribuida a hemorragia subdural aguda no traumática y que 
cumple el criterio C. 

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

C. La cefalea persiste >3 meses después de la estabilización de la hemorragia intracraneal. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 

Comentarios: Unos pocos estudios han dejado constancia de cefaleas que cumplen los criterios de la 6.2.4 
Cefalea persistente atribuida a hemorragia intracraneal no traumática previa. Son necesarios más 
estudios para averiguar los factores de riesgo para dicha cefalea persistente; podrían influir los 
antecedentes de 1. Migraña, así como los de ansiedad/depresión. 

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

 
6.3 Cefalea atribuida a malformación vascular sin ruptura 
Clasificado en otro lugar: Una cefalea nueva atribuida a malformación vascular sin ruptura se clasifica 
como 6.2.1 Cefalea aguda atribuida a hemorragia intracerebral no traumática,  
6.2.2 Cefalea aguda atribuida a hemorragia subaracnoidea no traumática o rara vez como 6.2.3 Cefalea 
aguda atribuida a hemorragia subdural aguda no traumática. 

 
Descripción: Cefalea secundaria a una malformación vascular intracraneal sin ruptura (sin hemorragia). 
Dependiendo del tipo de malformación, la cefalea puede presentar o bien un curso crónico con episodios 
recurrentes que imitan cefaleas episódicas primarias, o bien uno agudo y autolimitado. 
 
6.3.1 Cefalea atribuida a aneurisma sacular sin ruptura 
 
 Criterios de diagnóstico: 
 
A. Cualquier cefalea nueva que cumple el criterio C. 
B. Se ha diagnosticado aneurisma sacular sin ruptura. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición de la cefalea guarda una estrecha relación temporal con otros síntomas y/o signos 
de aneurisma sacular sin ruptura, o ha conducido a su diagnóstico. 
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2. Cualquiera de las características siguientes: 
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con otros síntomas o 

signos clínicos o radiológicos de crecimiento del aneurisma sacular. 
b) La cefalea remite después del tratamiento contra el aneurisma sacular. 

3. Cualquiera de las características siguientes: 
a) Cefalea de inicio repentino o en trueno. 
b) La cefalea se asocia a parálisis dolorosa del III par craneal. 

D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III1. 
 
 

Nota: 
 

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

 
 

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

La 6.3.1 Cefalea atribuida a aneurisma sacular sin ruptura no suele presentar características 
específicas. Cualquier cefalea de reciente aparición puede descubrir un aneurisma sacular sintomático 
pero sin ruptura. Una variante clásica es la parálisis aguda del III par craneal con dolor retroorbitario y 
midriasis, que indican un aneurisma de la arteria cerebral posterior o la porción terminal de la carótida. 
Dicha parálisis dolorosa del III par craneal es una urgencia que señala ruptura inminente o un aumento 
de tamaño gradual de la malformación arterial. 

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

 
6.3.2 Cefalea atribuida a malformación arteriovenosa congénita (MAV) 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Se ha diagnosticado malformación arteriovenosa congénita (MAV). 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición de la cefalea guarda una estrecha relación temporal con otros síntomas y/o signos 
de MAV, o ha conducido al descubrimiento de una MAV. 

2. Cualquiera de las características siguientes: 
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el crecimiento de la 

MAV. 
b) La cefalea se ha aliviado o ha remitido de manera significativa simultáneamente con un 

tratamiento eficaz de la MAV. 
3. La cefalea está localizada en el lugar de la MAV. 

D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III1. 
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Nota: 

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

 
Comentarios: Se han descrito casos que recalcan la asociación entre la malformación arteriovenosa 
congénita (MAV) con varios tipos de 3. Cefaleas trigémino-autonómicas, entre las que se incluyen la 3.1 
Cefalea en racimos, la 3.2.2 Hemicránea paroxística crónica y la 3.3.1 Cefalea neuralgiforme unilateral 
de breve duración con hiperemia conjuntival y lagrimeo (SUNCT), pero estos casos tenían rasgos atípicos. 
No existen pruebas sólidas que confirmen la relación entre la MAV y estas cefaleas primarias. 

Se ha descrito la presencia de 1.2 Migraña con aura en hasta un 58% de mujeres con MAV. Un 
importante argumento a favor de la relación de causalidad es la aplastante correlación entre el lado de la 
cefalea o del aura y el lado de la MAV. Por lo tanto, estos datos apoyan fuertemente que la MAV puede 
producir crisis migrañosas con aura (migraña sintomática). Sin embargo, en una gran serie de MAV, los 
síntomas de iniciales más frecuente fueron epilepsia o déficits focales con o sin hemorragia y, en un 
número mucho menor de casos, síntomas de tipo migrañoso. 

 
6.3.3 Cefalea atribuida a fístula arteriovenosa dural 
 

Criterios de diagnóstico: 
 

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

1. La aparición de la cefalea guarda una estrecha relación temporal con otros síntomas y/o signos 
de fístula arteriovenosa dural, o ha conducido al diagnóstico de fístula arteriovenosa dural. 

2. Cualquiera de las características siguientes: 
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con otros síntomas o 

signos clínicos o radiológicos de crecimiento de la fístula arteriovenosa dural. 
b) La cefalea se ha aliviado o ha remitido de manera significativa simultáneamente con un 

tratamiento eficaz de la fístula arteriovenosa dural. 
3. Al menos uno de los siguientes: 

a) La cefalea se acompaña de un acúfeno pulsátil. 
b) La cefalea se acompaña de oftalmoplejia. 
c) La cefalea es gradual y más intensa por la mañana y/o al toser y/o al agacharse. 

4. La cefalea está localizada en el lugar de la fístula arteriovenosa dural. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III1. 

 
 

Nota: 
 

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

 
Comentario: Faltan estudios centrados en la 6.3.3 Cefalea por fístula arteriovenosa dural. Los síntomas 
de presentación pueden ser los acúfenos pulsátiles dolorosos, así como una cefalea con características de 
hipertensión intracraneal debida a una disminución del flujo sanguíneo venoso y, en ocasiones, a 
trombosis del seno cerebral. La fístula carótido-cavernosa puede debutar como una oftalmoplejia 
dolorosa. 

 
 6.3.4 Cefalea atribuida a hemangioma cavernoso 

 
Clasificado en otro lugar: La cefalea atribuida a hemorragia cerebral o crisis epiléptica secundarios a 
hemangioma cavernoso se clasifican como 6.2.1 Cefalea aguda atribuida a hemorragia intracerebral no 
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traumática o 7.6 Cefalea atribuida a crisis epiléptica. 
 

Criterios de diagnóstico: 
 

A. Cualquier cefalea nueva que cumple el criterio C. 
B. Se ha diagnosticado un hemangioma cavernoso. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición de la cefalea guarda una estrecha relación temporal con otros síntomas y/o signos 
de hemangioma cavernoso, o ha conducido a su diagnóstico. 

2. Cualquiera de las características siguientes: 
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con otros síntomas o 

signos clínicos o radiológicos de crecimiento del hemangioma cavernoso. 
b) La cefalea se ha aliviado o ha remitido de manera significativa tras la extirpación del 

hemangioma cavernoso. 
3. La cefalea está localizada en el lugar del hemangioma cavernoso. 

D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III1. 
 

Nota: 
 

1. Se ha descartado la hemorragia intracerebral con las exploraciones complementarias pertinentes. 
 

Comentarios: Hay un aumento del número de casos de hemangiomas cavernosos detectados mediante 
RM. Existen casos clínicos aislados que sugieren que algunos hemangiomas cavernosos podrían 
desencadenar episodios similares a SUNCT o a crisis migrañosas. Sin embargo, aún no existe un estudio 
lo suficientemente completo dedicado a la 6.3.4 Cefalea atribuida a hemangioma cavernoso. 

En una serie de 126 pacientes sintomáticos con hemangioma cavernoso y mutaciones en el gen KRIT1, 
tan solo un 4% refirió cefalea como síntoma de presentación. Por el contrario, se suele registrar cefalea 
como consecuencia de hemorragias cerebrales o crisis epilépticas, que son las dos manifestaciones 
principales de los hemangiomas cavernosos. Dicha cefalea debería clasificarse conforme al trastorno 
correspondiente. 

 
6.3.5 Cefalea atribuida a hemangiomatosis encefalotrigeminal o leptomeníngea (síndrome de 
Sturge-Weber) 

 
Clasificado en otro lugar: La cefalea por crisis epiléptica secundaria a síndrome de Sturge-Weber se 
clasifica como 7.6 Cefalea atribuida a crisis epiléptica. 
 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea nueva que cumple el criterio C. 
B. Existe angioma facial, junto con angioma meníngeo ipsilateral confirmado mediante pruebas de 

neurodiagnóstico por la imagen. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición de la cefalea guarda una estrecha relación temporal con otros síntomas y/o signos 
y/o hallazgos en las pruebas de diagnóstico por la imagen de angioma meníngeo. 

2. La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con otros síntomas o signos 
clínicos o radiológicos de crecimiento del angioma cavernoso. 

3. La cefalea es de tipo migrañoso, de localización bilateral o en el lugar del hemangioma, y está 
asociada a aura contralateral al foco del hemangioma. 

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

Comentarios: El síndrome de Sturge-Weber se presenta solo de manera esporádica, lo que resulta en un 
mosaicismo somático en el gen GNAQ (proteína de unión a nucleótidos de guanina, polipéptido Q). 

La 6.3.5 Cefalea atribuida a hemangiomatosis encefalotrigeminal o leptomeníngea (síndrome de 
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Sturge-Weber) está mal documentada. Más del 90% de los síndromes de Sturge-Weber presentan crisis 
epilépticas y la mitad de los pacientes refieren cefaleas tras los ataques, las cuales deberán ser clasificadas 
convenientemente. Existen casos clínicos aislados que sugieren que la hemangiomatosis 
encefalotrigeminal o leptomeníngea puede causar migraña sintomática, en concreto crisis de migraña 
con aura prolongada y/o aura motora (posiblemente relacionada con oligohemias crónicas). 

 
 
6.4 Cefalea atribuida a arteritis 
Descripción: Cefalea causada por y sintomática de una inflamación de las arterias cervicales, craneales 
y/o cerebrales. La cefalea puede ser el único síntoma de la arteritis. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea nueva que cumple el criterio C. 
B. Se ha diagnosticado arteritis. 
C. La causalidad queda demostrada mediante uno de los siguientes, o ambos: 

1. La aparición de la cefalea guarda una estrecha relación temporal con otros síntomas y/o signos 
de arteritis, o ha conducido al diagnóstico de arteritis. 

2. Cualquiera de las características siguientes: 
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el agravamiento 

de la arteritis. 
b) La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultáneamente con la mejoría de la 

arteritis. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 
6.4.1 Cefalea atribuida a arteritis de células gigantes (ACG) 
 

Término utilizado con anterioridad: Cefalea por arteritis temporal. 
 

Descripción: Cefalea causada por y sintomática de arteritis de células gigantes (ACG). La cefalea puede 
ser el único síntoma de la ACG, un trastorno característicamente asociado con cefalea. Las características 
de esta cefalea son variables. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea nueva que cumple el criterio C. 
B. Se ha diagnosticado arteritis de células gigantes (ACG). 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición de la cefalea guarda una estrecha relación temporal con otros síntomas y/o signos 
de ACG, o ha conducido al diagnóstico de ACG. 

2. Cualquiera de las características siguientes: 
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el agravamiento de 

la ACG. 
b) La cefalea se ha aliviado o ha remitido de manera significativa en un período de 3 días de 

tratamiento esteroideo a altas dosis. 
3. La cefalea se asocia a hipersensibilidad del cuero cabelludo y/o a claudicación mandibular. 

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

Comentarios: De todas las arteritis y enfermedades del colágeno, la arteritis de células gigantes es la que 
se asocia con más frecuencia con cefalea debido a la inflamación de las arterias craneales, especialmente 
de las ramas de la arteria carótida externa. La variabilidad en las características de la 6.4.1 Cefalea 
atribuida a arteritis de células gigantes y otros síntomas asociados de la ACG (polimialgia reumática, 
claudicación mandibular) es tal que cualquier cefalea de inicio reciente persistente en un paciente mayor 
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de 60 años debe sugerir la presencia de una ACG y por tanto encaminar a la realización de exploraciones 
complementarias pertinentes. 

Los ataques repetidos y recientes de amaurosis fugax asociados con cefalea son muy sugestivos de 
ACG y son subsidiarios de exploraciones complementarias urgentes. El mayor riesgo es el de ceguera 
debido a una neuropatía isquémica anterior, que se puede prevenir mediante tratamiento esteroideo 
inmediato. El intervalo de tiempo entre la pérdida de visión en un ojo y el otro es generalmente menor de 
una semana. Los pacientes con ACG también están en riesgo de isquemia cerebral y demencia. 

El diagnóstico histológico puede ser difícil, dado que la arteria temporal puede aparecer no afectada 
en determinados segmentos (lesiones salteadas), lo que señala la necesidad de realizar secciones seriadas. 

 
6.4.2 Cefalea atribuida a vasculitis primaria del sistema nervioso central (VPSNC) 
 

Término utilizado con anterioridad: Cefalea atribuida a vasculitis aislada del SNC o vasculitis 
granulomatosa del SNC. 

 
Descripción: Cefalea causada por y sintomática de vasculitis primaria del sistema nervioso central 
(VPSNC). La cefalea es el síntoma predominante de este trastorno, pero carece de características 
específicas. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea nueva que cumple el criterio C. 
B. Se ha diagnosticado vasculitis primaria del sistema nervioso central (VPSNC). 
C. La causalidad queda demostrada mediante uno de los siguientes, o ambos: 

1. La aparición de la cefalea guarda una estrecha relación temporal con otros síntomas y/o signos 
de VPSNC o ha conducido al diagnóstico de VPSNC. 

2. Cualquiera de las características siguientes: 
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el agravamiento 

de la VPSNC. 
b) La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultáneamente con la mejoría de la 

VPSNC como resultado de un tratamiento esteroideo y/o inmunosupresor. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III1. 

 
Nota: 

 
1. Se han descartado conforme a las exploraciones complementarias pertinentes la infección del SNC, 

neoplasia del SNC y el síndrome de vasoconstricción reversible. 
 

Comentarios: La cefalea es el síntoma dominante en la vasculitis del SNC (tanto primaria como 
secundaria). Está presente en un 50-80% de los casos dependiendo de los métodos de diagnóstico 
utilizados, ya sea angiografía o histología, respectivamente. Sin embargo, no tiene unas características 
específicas y por tanto es de poco valor diagnóstico a menos que aparezcan otros signos, tales como 
déficits focales, crisis epilépticas, alteraciones del nivel de conciencia o trastornos cognitivos. No 
obstante, la ausencia tanto de la cefalea como de linfocitosis del LCR hacen muy improbable el 
diagnóstico de vasculitis del SNC. 

 
La vasculitis primaria del sistema nervioso central (VPSNC) puede presentarse con hallazgos 

angiográficos muy similares a los del síndrome de vasoconstricción cerebral reversible, entre los que se 
incluye la estenosis multifocal de las arterias intracraneales; las cefaleas en trueno recurrentes deberían 
sugerir un diagnóstico de síndrome de vasoconstricción cerebral reversible y no de VPSNC. 

La patogenia de la 6.4.2 Cefalea atribuida a vasculitis primaria del sistema nervioso central depende 
de distintos factores: inflamación, ictus (isquémico o hemorrágico), aumento en la presión intracraneal o 
hemorragia subaracnoidea. El efecto del tratamiento es mucho menos dramático que en la 6.4.1 Cefalea 
atribuida a arteritis de células gigantes. La vasculitis del SNC demostrada histológicamente continúa 
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siendo una patología grave y, en no pocos casos, letal. 
 

6.4.3 Cefalea atribuida a vasculitis secundaria del sistema nervioso central (VSSNC) 
 

Descripción: Cefalea causada por y sintomática de vasculitis secundaria del sistema nervioso central 
(VSSNC). La cefalea es el síntoma predominante de este trastorno, pero carece de características 
específicas. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea nueva que cumple el criterio C. 
B. Se ha diagnosticado vasculitis secundaria del sistema nervioso central (vasculitis del SNC con 

presencia de vasculitis sistémica). 
C. La causalidad queda demostrada mediante uno de los siguientes, o ambos: 

1. La aparición de la cefalea guarda una estrecha relación temporal con otros síntomas y/o signos 
del inicio de la vasculitis secundaria del sistema nervioso central. 

2. Cualquiera de las características siguientes: 
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el agravamiento de 

la vasculitis sistémica. 
b) La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultáneamente con la mejoría de la 

vasculitis sistémica como resultado de un tratamiento esteroideo y/o inmunosupresor. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
Comentarios: La cefalea es el síntoma dominante en la vasculitis del SNC (tanto primaria como 
secundaria). Está presente en un 50-80% de los casos dependiendo de los métodos de diagnóstico 
utilizados, ya sea angiografía o histología, respectivamente. Sin embargo, no tiene unas características 
específicas y por tanto es de poco valor diagnóstico a menos que aparezcan otros signos, tales como 
déficits focales, crisis epilépticas, alteraciones del nivel de conciencia o trastornos cognitivos. No 
obstante, la ausencia tanto de la cefalea como de linfocitosis del LCR hacen muy improbable el 
diagnóstico de vasculitis del SNC. 

Existe una doble dificultad: (1) diagnosticar vasculitis del SNC en un paciente que ya padece algún  
trastorno de los muchos que pueden desencadenar vasculitis; (2) encontrar la patología subyacente 
(inflamatoria, infecciosa, maligna, tóxica) en el paciente con vasculitis del SNC. 

La patogenia de la 6.4.3 Cefalea atribuida a vasculitis secundaria del sistema nervioso central 
depende de distintos factores: inflamación, ictus (isquémico o hemorrágico), aumento en la presión 
intracraneal o hemorragia subaracnoidea. 

 
6.5 Cefalea atribuida a trastorno de las arterias cervicales carótidas o vertebrales 
Descripción: Cefalea y/o dolor facial y/o cervical causada por lesiones no inflamatorias que afectan las 
arterias cervicales carótidas y/o vertebrales El dolor suele presentar un inicio repentino (incluso en 
trueno). Puede permanecer aislada o presentarse como síntoma de aviso anterior a déficits focales o un 
ictus isquémico. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea y/o dolor facial o cervical nuevo que cumple el criterio C. 
B. Se ha demostrado la presencia de una lesión de la arteria cervical o se ha realizado intervención 

quirúrgica o radiológica en una arteria cervical. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición del dolor guarda una estrecha relación temporal con otros síntomas locales de 
trastorno arterial cervical, o ha conducido al diagnóstico de trastorno arterial cervical 

2. Cualquiera de las características siguientes: 
a) El dolor ha empeorado de manera significativa simultáneamente con otros signos de 
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lesión de la arteria cervical. 
b) El dolor se ha aliviado o ha remitido de manera significativa en un período de un mes 

desde el inicio. 
3. El dolor es unilateral, ipsilateral a la arteria cervical afectada. 

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

6.5.1 Cefalea, dolor facial o dolor cervical atribuidos a disección de la arteria cervical carótida o 
vertebral 

 
6.5.1.1. Cefalea, dolor facial o dolor cervical agudos atribuidos a disección de la arteria cervical 

carótida o vertebral 
 

Descripción: Cefalea y/o dolor facial y/o cervical causada por disección de una arteria cervical carótida 
o vertebral. La localización del dolor es habitualmente ipsilateral al vaso seccionado y presenta un inicio 
repentino (incluso en trueno). Puede permanecer aislada o presentarse como síntoma de aviso previo a 
un ictus isquémico. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea y/o dolor facial o cervical nuevo que cumple los criterios C y D. 
B. Se ha diagnosticado disección de una arteria cervical carótida o vertebral. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición de la cefalea guarda una estrecha relación temporal con otros signos locales de 
disección de la arteria cervical, o ha conducido a su diagnóstico. 

2. Cualquiera de las características siguientes: 
a) El dolor ha empeorado de manera significativa simultáneamente con otros signos de 

disección de la arteria cervical. 
b) El dolor se ha aliviado o ha remitido de manera significativa en un período de un mes desde 

el inicio. 
3. Cualquiera de las características siguientes: 

a) Dolor intenso y continuo durante días o más tiempo. 
b) Dolor previo a signos de isquemia cerebral y/o retiniana aguda. 

4. El dolor es unilateral, ipsilateral a la arteria cervical afectada. 
D. Cualquiera de los siguientes: 

1. La cefalea ha remitido en un período de tres meses después de su inicio. 
2. La cefalea aún no ha remitido, pero no han pasado todavía tres meses1. 

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

Nota: 
 

1. Los tres meses se deberían empezar a contar desde que se estabiliza, ya sea de manera espontánea o 
terapéutica, y no desde la aparición de la disección de la arteria cervical. 

 
Comentarios: Una cefalea con o sin dolor cervical puede ser la única manifestación de una disección 
arterial cervical. Es, con mucho, el síntoma más frecuente (en un 55-100% de los casos) y también es el 
síntoma de presentación más frecuente (en un 33-86% de los casos) para este trastorno. 

El dolor de la 6.5.1 Cefalea, dolor facial o dolor cervical agudos atribuidos a disección de la arteria 
cervical carótida o vertebral es generalmente de localización unilateral (ipsilateral a la arteria disecada), 
intenso y persistente (durante una media de cuatro días). Sin embargo, no tiene un patrón determinado y 
en algunos casos puede dar lugar a error, simulando otras cefaleas como 1. Migraña, 3.1 Cefalea en 
racimos o 4.4 Cefalea en trueno. Son frecuentes los signos asociados (locales y de isquemia cerebral o 
retitiana): un síndrome de Horner doloroso, los acúfenos dolorosos de inicio repentino o la parálisis del 
nervio hipogloso son muy sugestivos de una disección carotídea. 
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La disección arterial cervical puede estar asociada a una disección arterial intracraneal, que es una 
causa potencial de hemorragia subaracnoidea. La 6.7.4 Cefalea atribuida a disección arterial 
intracraneal podría cursar con la 6.5.1.1 Cefalea, dolor facial o dolor cervical agudos atribuidos a 
disección de la arteria cervical carótida o vertebral. 

La 6.5.1.1 Cefalea, dolor facial o dolor cervical agudos atribuidos a disección de la arteria cervical 
carótida o vertebral suele anteceder a la aparición de signos isquémicos, y precisa por ello un diagnóstico 
y tratamiento precoces. El diagnóstico se basa en las imágenes de RM con supresión grasa, eco Doppler, 
angiorresonancia o angioTAC, y arteriografía convencional. Frecuentemente se requiere utilizar más de 
una técnica ya que cualquiera de ellas puede ofrecer resultados normales. 

No existen ensayos aleatorizados de tratamiento, pero sí hay consenso a favor de utilizar heparina 
seguida de warfarina durante 3-6 meses conforme al grado de recanalización arterial. 

 
6.5.1.2 Cefalea, dolor facial o dolor cervical persistentes atribuidos a disección previa de las arterias 

cervicales carótidas o vertebrales 
 

Descripción: Cefalea causada por disección de la arteria cervical carótida o vertebral que persiste más 
de tres meses después de que la disección se haya estabilizado. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea diagnosticada con anterioridad como 6.5.1.1 Cefalea, dolor facial o dolor cervical agudos 

atribuidos a disección de la arteria cervical carótida o vertebral y que cumple el criterio C. 
B. La disección se ha estabilizado, bien de manera espontánea o bien terapéutica. 
C. La cefalea persiste >3 meses después de la estabilización de la disección. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
Comentario: Unos pocos estudios han dejado constancia de cefaleas que cumplen los criterios de la 
6.5.1.2 Cefalea, dolor facial o dolor cervical persistentes atribuidos a disección de la arteria cervical 
carótida o vertebral. Son necesarios más estudios para averiguar los factores de riesgo para dicha cefalea 
persistente; podrían influir los antecedentes de 1. Migraña, así como los de ansiedad/depresión. 

 
 6.5.2 Cefalea tras endarterectomía 

 
Descripción: Cefalea causada por la intervención quirúrgica de endarterectomía carotídea. El dolor 
también puede afectar la región cervical y facial. Puede permanecer aislada o presentarse como síntoma 
de aviso anterior a déficits focales o un ictus isquémico. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea nueva que cumple el criterio C. 
B. Se ha realizado una endarterectomía carotídea. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La cefalea ha aparecido dentro de la semana siguiente a la endarterectomía carotídea. 
2. La cefalea se resuelve dentro del mes siguiente a la endarterectomía carotídea. 
3. Las dos características siguientes: 

a) La cefalea es unilateral, ipsilateral a la endarterecomía carotídea. 
b) La cefalea presenta al menos una de las siguientes tres características:1 

i. Dolor leve difuso. 
ii. Uno o dos episodios al día de dolor tipo cefalea en racimos con una duración de entre 

dos y tres horas. 
iii. Dolor intenso de carácter pulsátil. 

D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III2. 
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Notas: 
 

1. Se han descrito tres subformas de 6.5.2 Cefalea tras endarterectomía, pero no se clasifican por 
separado: 
a) Cefalea difusa, leve y aislada que se presenta durante los primeros días tras la intervención. 
b) Dolor unilateral tipo cefalea en racimos con crisis que suelen durar entre dos y tres horas y ocurren 

una o dos veces al día. 
c) Dolor intenso unilateral pulsátil que se presenta tres días después de la intervención. 

2. Se ha descartado la disección arterial con las exploraciones complementarias pertinentes. 
 
 

Comentario: De las tres subformas de la 6.5.2 Cefalea tras endarterectomía, la primera y más frecuente 
(en hasta el 60% de los casos) es autolimitada, mientras que la segunda (registrada hasta un 38% de los 
casos) remite en alrededor de dos semanas. La tercera subforma pertenece al infrecuente síndrome de 
hiperperfusión, suele preceder a un aumento de la tensión arterial y al inicio de crisis epilépticas o déficits 
neurológicos en torno al séptimo día. Se requiere tratamiento urgente ya que estos síntomas pueden 
presagiar una hemorragia cerebral. 

 
 6.5.3 Cefalea atribuida a angioplastia o implantación de stent carotídeos o vertebrales 

 
Descripción: Cefalea causada por intervención endovascular de angioplastia o stent cervical. 
El dolor también puede afectar la región cervical y facial. Puede permanecer aislada o presentarse como 
síntoma de aviso anterior a déficits focales o un ictus isquémico. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea nueva que cumple el criterio C. 
B. Se ha realizado una angioplastia o implantación de stent carotídeos o vertebrales. 
C. La causalidad queda demostrada mediante todos los criterios siguientes: 

1. La cefalea se ha desarrollado dentro de la semana siguiente a la angioplastia o implantación 
de stent. 

2. La cefalea ha remitido dentro del mes siguiente a la angioplastia o implantación de stent. 
3. La cefalea es ipsilateral a la angioplastia o la implantación de stent. 

D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III1. 
 
 

Nota: 
 

1. Se ha descartado la disección arterial con las exploraciones complementarias pertinentes. 
 
 

Comentarios: Las operaciones de angioplastia y/o implantación de stent carotídeos o vertebrales se 
llevan a cabo para tratar la estenosis de las arterias cervicales. Un tercio de una serie de 64 pacientes con 
stent carotídeo padeció cefalea, por lo general 10 minutos después de la intervención; el dolor era leve, 
ipsilateral, frontotemporal y de calidad opresiva, y desaparecía casi por completo en un plazo de 10 
minutos. Por lo demás, apenas existen datos sobre la 6.5.3 Cefalea atribuida a angioplastia o 
implantación de stent carotídeos o vertebrales. La cefalea no se menciona en ensayos a gran escala que 
comparen las endarterectomías con las implantaciones de stent carotídeos. 

La 6.5.3 Cefalea atribuida a angioplastia o implantación de stent carotídeos o vertebrales ha 
demostrado formar parte del infrecuente síndrome de hiperperfusión. 

 
6.6 Cefalea atribuida a flebopatías craneales 
6.6.1 Cefalea atribuida a flebotrombosis cerebral 
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Descripción: Cefalea causada por flebotrombosis cerebral. No presenta unas características específicas: 
suele ser difusa, progresiva e intensa, pero puede ser de localización unilateral e inicio repentino (incluso 
en trueno) o leve y, en ocasiones, de tipo migrañoso. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea nueva que cumple el criterio C. 
B. Se ha diagnosticado flebotrombosis cerebral. 
C. La causalidad queda demostrada por las dos características siguientes: 

1. La aparición de la cefalea guarda una estrecha relación temporal con otros síntomas y/o signos 
de flebotrombosis cerebral, o ha conducido al descubrimiento de flebotrombosis cerebral. 

2. Cualquiera de las características siguientes: 
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con otros síntomas o 

signos radiológicos de diseminación de la flebotrombosis cerebral. 
b) La cefalea se ha aliviado o ha remitido de manera significativa después de la mejoría de la 

flebotrombosis cerebral. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
Comentarios: La cefalea es, con mucho, el síntoma más frecuente de la flebotrombosis cerebral (presente 
en el 80-90% de los casos) y también es el síntoma de inicio más frecuente. 

La 6.6 Cefalea atribuida a flebotrombosis cerebral no presenta características específicas, pero suele 
ser difusa, progresiva e intensa, y se asocia a otros síntomas de hipertensión intracraneal. También puede 
ser unilateral y de inicio repentino; en ocasiones puede dar lugar a error, simulando otras cefaleas como 
1.1 Migraña sin aura, 1.2 Migraña con aura, 3.1 Cefalea en racimos, 3.4 Hemicránea continua, 4.4 
Cefalea en trueno primaria, 7.2 Cefalea atribuida a hipotensión del líquido cefalorraquídeo, 6.2.2 
Cefalea aguda atribuida a hemorragia subaracnoidea no traumática (la flebotrombosis cerebral puede 
causar hemorragia subaracnoidea). 

La cefalea puede ser la única manifestación de una flebotrombosis cerebral, pero en más del 90% de 
los casos se asocia con signos focales (déficits neurológicos o crisis epilépticas) y/o con signos de 
hipertensión intracraneal, encefalopatía subaguda o un síndrome del seno cavernoso. 

Dada la ausencia de características específicas de la 6.6 Cefalea atribuida a flebotrombosis cerebral, 
cualquier cefalea persistente de inicio reciente deberá levantar las sospechas sobre una flebotrombosis 
cerebral, sobre todo en presencia de una patología protrombótica subyacente. El diagnóstico se basa en 
las pruebas de neurodiagnóstico por la imagen (RM con imágenes potenciadas en T2 y angiorresonancia 
o angioTAC, y angiografía intraarterial en casos dudosos). El tratamiento se debe de iniciar tan pronto 
como sea posible e incluir tratamiento sintomático, heparina seguida durante al menos 6 meses de 
anticoagulantes orales y, cuando esté indicado, tratamiento de la causa subyacente. 

 
6.6.2 Cefalea atribuida a implantación de stent en seno venoso craneal 

 
Descripción: Cefalea unilateral causada por e ipsilateral a implantación de sent en seno venoso craneal. 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea unilateral nueva que cumple el criterio C. 
B. Se ha implantado un stent venoso yugular o craneal. 
C. La causalidad queda demostrada mediante todos los criterios siguientes: 

1. La cefalea se ha desarrollado dentro de la semana siguiente a la implantación del stent. 
2. La cefalea ha remitido en un período de tres meses después de la implantación del stent. 
3. La cefalea es ipsilateral al stent. 

D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III1. 
 

Nota: 
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1. Se ha descartado la flebotrombosis dentro del stent. 
 

Comentarios: Durante la última década se ha tratado la hipertensión intracraneal idiopática con stent en 
las estenosis de los senos laterales. 

Apenas existen datos sobre la 6.6.2 Cefalea atribuida a implantación de stent en seno venoso craneal. 
En una serie de 21 pacientes con hipertensión intracraneal idiopática, 10 mostraron "cefaleas por stent" 
que diferían de las que habían padecido antes del tratamiento, localizadas en el punto del stent, en la 
región mastoidea, y con una duración de alrededor de tres semanas. 

 
 6.7 Cefalea atribuida a otras arteriopatías intracraneales agudas 

6.7.1 Cefalea atribuida a procedimiento endoarterial intracraneal 
 

Descripción: Cefalea unilateral causada directamente por procedimiento endoarterial intracraneal, 
ipsilateral a la intervención y con una duración inferior a 24 horas. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea nueva que cumple el criterio C. 
B. Se ha realizado un procedimiento endoarterial intracraneal1. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos tres de las siguientes características: 

1. La cefalea se ha desarrollado dentro de la semana siguiente al procedimiento. 
2. La cefalea ha remitido dentro del mes siguiente al procedimiento. 
3. La cefalea es o bien bilateral o bien ipsilateral al procedimiento. 
4. La cefalea presenta al menos uno de los siguientes grupos de características:2 

 
a) Grave, de inicio brusco segundos después del procedimiento con una duración <1 hora. 
b) De moderada a grave, se desarrolla horas después del procedimiento con una duración >24 

horas. 
c) Se presenta en pacientes con 1. Migraña, y muestra características de 1.1 Migraña sin aura 

o de 1.2 Migraña con aura. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III3. 

 
Notas: 

3. La cefalea presenta al menos uno de los siguientes grupos de características1: 
a) Aparece durante la inyección de contraste y se prolonga durante <1 hora. 
b) Aparece pocas horas después de la angiografía y se prolonga >24 horas. 
c) Se presenta en pacientes con 1. Migraña, y muestra características de 1.1 Migraña sin 

aura o de 1.2 Migraña con aura. 
D. Sin mejor explicación por otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
1. Por ejemplo, angioplastia, embolización o implantación de stent. 
2. Existen tres subformas reconocidas (pero no clasificadas por separado) de la 6.7.1 Cefalea atribuida a 

procedimiento endoarterial intracraneal: 
a) Una subforma muy específica que se registra después de inflar el balón o de la embolización de 

una anomalía arteriovenosa o aneurisma: dolor grave localizado conforme a la arteria afectada, 
que se desarrolla segundos después del procedimiento y desaparece con rapidez. 

b) Cefalea que aparece entre varias horas y un día después del procedimiento y se prolonga pocos 
días. 

c) Una crisis migrañosa en persona con 1. Migraña que se desencadena por el procedimiento 
endoarterial intracraneal; a veces le sucede una cefalea intermitente recurrente durante varias 
semanas (en estos casos, el paciente debería recibir ambos diagnósticos: el tipo o subtipo 
correspondiente de 1. Migraña y 6.7.1 Cefalea atribuida a procedimiento endoarterial 
intracraneal). 
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3. Se han descartado la disección arterial y la ruptura arterial con las exploraciones complementarias 
pertinentes. 

 
 
 6.7.2 Cefalea por angiografía 

 
Descripción: Cefalea causada directamente por angiografía cerebral. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea nueva que cumple el criterio C. 
B. Se ha realizado una angiografía intraarterial carotídea o vertebral. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La cefalea se ha desarrollado durante o dentro de las primeras 24 horas después de la 
angiografía. 

2. La cefalea remite dentro de las 72 horas siguientes a la angiografía. 
 
Nota: 

 
1. Existen tres subformas reconocidas (pero no clasificadas por separado) de la 6.7.2 Cefalea 

atribuida a procedimiento endoarterial intracraneal: 
a) Tiene lugar durante la angiografía y guarda una relación estrecha con la inyección de contraste. 
b) Tiene lugar después, pero dentro de las primeras 24 horas 

(ambas subformas son más frecuentes en pacientes con antecedentes de cefalea primaria, pero 
son versiones diferentes en carácter respecto a la cefalea primaria). 

c) Una crisis migrañosa en persona con 1. Migraña que se desencadena por la angiografía (en estos 
casos, el paciente debería recibir ambos diagnósticos: el tipo o subtipo correspondiente de 1. 
Migraña y 6.7.2 Cefalea por angiografía). 

 
Comentario: La angiografía con contraste está contraindicada en pacientes que padezcan cualquier 
subforma de 1.2.3 Migraña hemipléjica, pues podría desencadenar una crisis letal, con hemiplejía 
prolongada y coma. 

 
 6.7.3 Cefalea atribuida a síndrome de vasoconstricción cerebral reversible (SVCR) 

 
 6.7.3.1 Cefalea aguda atribuida a síndrome de vasoconstricción cerebral reversible (SVCR) 

 
Descripción: Cefalea causada por síndrome de vasoconstricción cerebral reversible (SVCR), típicamente 
en trueno, recurrente durante una o dos semanas, y que suele desencadenarse a consecuencia de actividad 
sexual, esfuerzo, maniobras de Valsalva y/o emoción. La cefalea puede ser el único síntoma del SVCR 
o presentarse como síntoma de aviso anterior a un ictus hemorrágico o isquémico. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea nueva que cumple el criterio C. 
B. Se ha diagnosticado síndrome de vasoconstricción cerebral reversible (SVCR). 
C. La causalidad queda demostrada mediante uno de los siguientes, o ambos: 

1. La cefalea, con o sin déficits focales y/o crisis epilépticas, ha conducido a una angiografía (con 
imagen arrosariada) y al diagnóstico de SVCR. 

2. La cefalea presenta una o más de las características siguientes: 
a) Inicio en trueno. 
b) Desencadenada por actividad sexual, esfuerzo, maniobras de Valsalva, emoción, el baño 

y/o la ducha. 
c) Se mantiene o recurre ≤1 mes después del inicio y no aparece ninguna cefalea nueva 
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significativa después de >1 mes. 
D. Cualquiera de los siguientes: 

1. La cefalea ha remitido en un período de tres meses después de su inicio. 
2. La cefalea aún no ha remitido, pero no han pasado todavía tres meses desde su inicio. 

E. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III1. 
 

Nota: 
 

1. Se ha descartado la hemorragia subaracnoidea aneurismática con las exploraciones complementarias 
pertinentes. 

 
Comentarios: El síndrome de vasoconstricción cerebral reversible (SVCR) es una dolencia poco 
estudiada, caracterizada clínicamente por la presencia de cefalea intensa y difusa típicamente en trueno 
que imita la hemorragia subaracnoidea aneurismática. 

EL SVCR es la causa más frecuente de cefalea en trueno que recurre durante unos días o meses. La 
6.7.3 Cefalea atribuida a síndrome de vasoconstricción cerebral reversible podría, en ocasiones, aparecer 
de otras maneras: en rápida progresión durante horas, o más despacio durante días. 

Una gran serie de pacientes con SVCR confirmado han demostrado que en hasta un 75% la cefalea era 
el único síntoma de esta patología, si bien puede asociarse a signos neurológicos focales fluctuantes y, en 
ocasiones, a crisis epilépticas. La 6.7.3.1 Cefalea atribuida a síndrome de vasoconstricción cerebral 
reversible puede presentarse como síntoma de aviso anterior a un ictus hemorrágico o isquémico. Existe 
una minoría de casos de SVCR sin cefalea. 

La angiografía en el SVCR es patológica por definición, con segmentos arteriales dilatados alternando 
con constricciones (patrón arrosariado). Sin embargo, la angiografía por RM, TAC y cateterismo puede 
ser normal durante la primera semana después del inicio de los síntomas. Los pacientes con cefalea en 
trueno recurrente y cuya angiografía no muestre hallazgos patológicos, pero sí cumplan otros criterios del 
SVCR, deberían clasificarse como 6.7.3.2 Cefalea probablemente atribuida a síndrome de 
vasoconstricción cerebral reversible. La RM cerebral es patológica en un 30% y un 80% de los casos, con 
varios patrones de lesiones, entre las que se incluyen las hemorragias intracraneales (hemorragia 
subaracnoidea de la convexidad, intracerebral o subdural), infartos cerebrales y/o edema cerebral 
compatible con el "síndrome de encefalopatía posterior reversible". 

Al menos la mitad de los casos de SVCR son secundarios, sobre todo postparto y/o por la exposición 
a sustancias vasoactivas tales como drogas ilícitas, simpaticomiméticos y serotoninérgicos. Se trata de 
una dolencia de resolución espontánea en un período de uno a tres meses, con remisión de la cefalea y 
desaparición de las alteraciones arteriales (de ahí que se considere "reversible"). No obstante, los ictus 
causados por SVCR pueden producir deterioro permanente. 

 
 6.7.3.2 Cefalea aguda probablemente atribuida a síndrome de vasoconstricción cerebral 

reversible (SVCR) 
 

Descripción: Cefalea típica del síndrome de vasoconstricción cerebral reversible (SVCR), esto es, en 
trueno y recurrente durante una a dos semanas, desencadenada por actividad sexual, esfuerzo, maniobras 
de Valsalva y/o emoción, pero sin hallazgos de las alteraciones arteriales intracraneales propias del 
SVCR en los estudios angiográficos. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea nueva que cumple el criterio C. 
B. Se sospecha síndrome de vasoconstricción cerebral reversible (SVCR), pero la angiografía cerebral 

no presenta hallazgos patológicos. 
C. Las probabilidades de causalidad quedan demostradas mediante todos criterios siguientes: 

1. Al menos dos cefaleas en un mes, con todas de las siguientes tres características: 
a) Inicio en trueno, alcanza su punto máximo en <1 minuto. 
b) Intensidad grave. 
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c) Duración de ≥5 minutos. 
2. Al menos una cefalea en trueno se ha desencadenado por uno de los siguientes: 

a) Actividad sexual (de manera previa o simultánea al orgasmo). 
b) Esfuerzo. 
c) Maniobras de Valsalva. 
d) Emoción. 
e) El baño y/o la ducha. 
f) Flexión del tronco. 

3. No aparece ninguna cefalea en trueno u otra cefalea significativa >1 mes después del inicio. 
D. Cualquiera de los siguientes: 

1. La cefalea ha remitido en un período de tres meses después de su inicio. 
2. La cefalea aún no ha remitido, pero no han pasado todavía tres meses desde su inicio. 

E. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III1. 
 

Nota: 
 

1. Se ha descartado la hemorragia subaracnoidea aneurismática con las exploraciones 
complementarias pertinentes. 

 
Comentario: La ICHD-III no suele proponer criterios para cefaleas secundarias probables. No obstante, 
puede ser difícil demostrar las anomalías arteriales del síndrome de vasoconstricción cerebral reversible 
(SVCR). La detección de algunos casos de SVCR precisa que se repitan los angioTAC o 
angiorresonancias dos o tres semanas después del inicio de la cefalea, y otros necesitan una angiografía 
invasiva convencional. Los pacientes deberían recibir el diagnóstico de 6.7.3.2 Cefalea probablemente 
atribuida a síndrome de vasoconstricción cerebral reversible si presentan cefaleas recurrentes en trueno 
típicas del SVCR durante un período inferior a un mes, la angiografía cerebral inicial fue sin hallazgos y 
se ha descartado otro motivo desencadenante de cefalea con los estudios complementarios pertinentes. 

 
 6.7.3.3 Cefalea persistente atribuida a síndrome de vasoconstricción cerebral reversible previo 

(SVCR) 
 

Descripción: Cefalea causada por síndrome de vasoconstricción cerebral reversible (SVCR) que persiste 
más de tres meses desde el inicio. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea diagnosticada con anterioridad como 6.7.3.1 Cefalea aguda atribuida a síndrome de 

vasoconstricción cerebral reversible (SVCR) y que cumple el criterio C. 
B. Normalización de las arterias cerebrales demostrada de manera indirecta o directa por angiografía 

de seguimiento dentro de los tres meses posteriores al inicio del SVCR. 
C. La cefalea persiste >3 meses después de su inicio. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
Comentario: Unos pocos estudios han dejado constancia de cefaleas que cumplen los criterios de la 6.7.3.3 
Cefalea persistente atribuida a síndrome de vasoconstricción cerebral reversible previo. Son necesarios 
más estudios para averiguar los factores de riesgo para dicha cefalea persistente; podrían influir los 
antecedentes de 1. Migraña, así como los de ansiedad/depresión. 

 
 6.7.4 Cefalea atribuida a disección arterial intracraneal 

 
Descripción: Cefalea causada por disección arterial intracraneal. La localización del dolor es sobre todo 
unilateral, ipsilateral al vaso seccionado y presenta un inicio brusco (incluso en trueno). Puede permanecer 
aislada o presentarse como síntoma de aviso previo a una hemorragia subaracnoidea o un ictus. 
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Criterios de diagnóstico: 
 

A. Cualquier cefalea nueva que cumple el criterio C. 
B. Se ha diagnosticado una disección arterial intracraneal. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición de la cefalea guarda una estrecha relación temporal con otros síntomas y signos 
de aneurisma sacular no roto, o ha conducido a su diagnóstico. 

2. La cefalea se resuelve dentro del mes siguiente su inicio. 
3. La cefalea presenta una de las características siguientes, o ambas: 

a) Inicio repentino o en trueno. 
b) Intensidad grave. 

4. La cefalea es unilateral e ipsilateral a la disección. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 

Comentarios: La disección puede involucrar cualquier arteria intracraneal y puede provocar una 
hemorragia subaracnoidea, infartos isquémicos, compresión de las estructuras adyacentes o, con menor 
frecuenta, una hemorragia intracerebral. La disección arterial intracraneal es más frecuente que la 
disección arterial cervical en pacientes de origen asiático. 

El síntoma inicial típico es la cefalea aguda, que puede ser el único síntoma de esta patología. 
 
6.8 Cefalea y/o aura de tipo migrañoso atribuida a vasculopatía intracraneal 

crónica 
6.8.1 Cefalea atribuida a arteriopatía cerebral autosómica dominante con infartos subcorticales y 

leucoencefalopatía (CADASIL) 
 

Descripción: Cefalea cuyos episodios recurrentes imitan la 1.2 Migraña con aura, salvo por una 
frecuencia inusual de aura prolongada, causada por arteriopatía cerebral autosómica dominante con 
infartos subcorticales y leucoencefalopatía (CADASIL). Comparte cuadro clínico con la CADASIL o 
es, a menudo, el síntoma de presentación. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Crisis migrañosas recurrentes con aura típica, hemipléjica o prolongada que cumplen el criterio 

C. 
B. Se ha demostrado arteriopatía cerebral autosómica dominante con infartos subcorticales y 

leucoencefalopatía (CADASIL)1. 
C. Cualquiera de las características siguientes: 

1. La migraña con aura ha sido el primer síntoma de la CADASIL. 
2. Las crisis migrañosas con aura mejoran o cesan cuando aparecen o empeoran otros signos de 

CADASIL (p. ej., ictus isquémico, alteraciones del estado anímico y/o disfunción cognitiva). 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
Nota: 

 
1. Para el diagnóstico se realiza un cribado de mutaciones del gen NOTCH3 mediante una biopsia cutánea 

sencilla con inmunotinción de los anticuerpos NOTCH3, o con microscopia electrónica para valorar el 
material granuloso osmiofílico (GOM) extracelular dentro del medio arterial. 

 
Comentarios: La CADASIL es una patología autosómica dominante, con algunos casos esporádicos, en 
la que participan las células musculares lisas de la capa media de las pequeñas arterias cerebrales. Su causa 
son las mutaciones en el gen NOTCH3. 

La CADASIL se caracteriza clínicamente por pequeños infartos profundos, demencia subcortical, 
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alteraciones del estado de ánimo y, en un tercio de los casos, por crisis típicas de la 1.2 Migraña con aura 
salvo por una frecuencia inusual de aura prolongada. En estos casos, suele ser el síntoma inicial de la 
patología, con una aparición a la edad media de 30 años, unos 15 años antes de los ictus isquémicos y 
unos 20-30 años antes de la muerte. 

La RM es siempre patológica, con cambios marcados en sustancia blanca en las secuencias potenciadas 
en T2. 

 
6.8.2 Cefalea atribuida a encefalopatía mitocondrial, acidosis láctica y episodios de pseudoictus 
(MELAS) 
 

Descripción: Cefalea que es o bien recurrente en crisis de tipo migrañoso o un síntoma de presentación 
de episodios de pseudoictus, causada por y asociada al resto del cuadro clínico de la encefalopatía 
mitocondrial, acidosis láctica y episodios de pseudoictus (MELAS). 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea recurrente que cumple el criterio C. 
B. Se ha demostrado una anomalía genética mitocondrial asociada a encefalopatía mitocondrial, 

acidosis láctica y episodios de pseudoictus (MELAS). 
C. Cualquiera de las características siguientes: 

1. Crisis recurrentes de migraña con o sin aura. 
2. Cefalea aguda que antecede a o cursa con déficits neurológicos focales y/o crisis epilépticas. 

D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 
Comentarios: La encefalopatía mitocondrial, acidosis láctica y episodios de pseudoictus (MELAS) es 
un trastorno genético mitocondrial heterogéneo con un fenotipo clínico variable que incluye signos de 
afectación del sistema nervioso central (crisis epilépticas, hemiparesia, hemianopsia, ceguera cortical, 
hipoacusia neurosensorial y vómitos episódicos). La cefalea es habitual en los casos de MELAS, tanto 
como crisis recurrentes de tipo migrañoso o como síntoma inicial de los pseudoictus. 

La gran frecuencia de episodios de tipo migrañoso en el MELAS ha conducido a la hipótesis de que 
las mutaciones mitocondriales podrían desempeñar un papel relevante en la migraña con aura, aunque la 
mutación 3243 no se ha detectado en dos grupos de pacientes con 1.2 Migraña con aura. Puede ser que 
otras mutaciones desconocidas hasta el momento intervengan tanto en la migraña como en los ictus 
isquémicos, ya que las crisis migrañosas, en su mayoría con aura, también se manifiestan en otras 
enfermedades mitocondriales. 

 
6.8.3 Cefalea atribuida a angiopatía de moyamoya 
 

Descripción: Cefalea crónica recurrente que puede ser de tipo migrañoso causada por y asociada al resto 
del cuadro clínico de la angiopatía de moyamoya. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea recurrente que cumple el criterio C. 
B. Hallazgos de angiopatía de moyamoya en las pruebas de neurodiagnóstico por la imagen. 
C. La causalidad queda demostrada por las dos características siguientes: 

1. La aparición de la cefalea guarda una estrecha relación temporal con otros síntomas y/o signos 
y/o hallazgos en las pruebas de diagnóstico por la imagen de angiopatía de moyamoya, o ha 
conducido a su diagnóstico. 

2. Cualquiera de las características siguientes: 
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con otros síntomas o 

signos clínicos o radiológicos de agravamiento de la angiopatía de moyamoya. 
b) La cefalea se ha aliviado de manera significativa después de revascularización quirúrgica. 

D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 
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Comentarios: La angiopatía de moyamoya se caracteriza por una estenosis bilateral progresiva y una 
oclusión de la porción intracraneal de la carótida interna y de las arterias cerebral media y anterior. Se 
han identificado y localizado varios genes sensibles para la angiopatía de moyamoya. En algunos 
paciente la angiopatía de moyamoya cursa con otros trastornos (entre otros anemia drepanocítica, 
síndrome de Down y radioterapia) y se denomina síndrome de moyamoya. 

La angiopatía de moyamoya suele aparecer en la segunda infancia o durante la adolescencia con ictus 
isquémico o hemorrágico que puede ocasionar cefalea. Aparte de estas complicaciones vasculares agudas, 
la cefalea es muy frecuente tanto en niños como en adultos con angiopatía de moyamoya, con un fenotipo 
que suele parecerse al de la 1.1 Migraña sin aura, 1.2 Migraña con aura, 1.2.3 Migraña hemipléjica o 2. 
Cefalea de tipo tensional; los episodios de cefalea en racimos apenas se han registrado. 

La revascularización quirúrgica tiene distintos efectos en la cefalea de la angiopatía de moyamoya, con 
una mejora en algunos pacientes, con persistencia en otros, y con un primer episodio de la cefalea en el 
postoperatorio para otros.  

 
6.8.4 Aura de tipo migrañoso atribuida a angiopatía amiloide cerebral 

 
Descripción Crisis de tipo migrañoso de aparición tardía sin cefalea o con cefalea leve también 
denominadas "crisis amiloides", causadas por y asociadas con el resto del cuadro clínico de la angiopatía 
amiloide cerebral, por lo general dentro del contexto de una hemorragia subaracnoidea de la convexidad. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Crisis nuevas de aura de tipo migrañoso, sin cefalea o con cefalea leve, que cumplen el criterio C. 
B. La presencia de angiopatía amiloide cerebral se ha demostrado con pruebas de neurodiagnóstico 

por la imagen o biopsia cerebral. 
C. La causalidad queda demostrada mediante uno o más de los siguientes: 

1. La aparición del aura guarda una estrecha relación temporal con otros síntomas y/o signos de 
angiopatía amiloide cerebral, o ha conducido a su diagnóstico. 

2. El aura ha empeorado de manera significativa simultáneamente con otros síntomas o signos 
radiológicos del agravamiento de la angiopatía amiloide cerebral. 

3. Aparición después de los 50 años de edad. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III1. 

 
Nota: 

 
1. Las secuencias en RM sensibles para la caracterización del flujo sanguíneo son importantes para 

diagnosticar la angiopatía amiloide cerebral, y deberían llevarse a cabo en otros los pacientes con aura 
migrañosa de aparición tardía. 

 
 

Comentarios: La angiopatía amiloide cerebral es una microangiopatía asociada a un depósito de amiloide 
gradual en las parecer de los vasos corticales y leptomeníngeos. Las formas esporádicas son más 
habituales que las familiares hereditarias. 

La angiopatía amiloide cerebral es una causa importante de hemorragia intracerebral lobular 
sintomática, episodios focales neurológicos transitorios en los ancianos y deterioro cognitivo. Los 
episodios focales neurológicos transitorios comprenden tanto los síntomas neurológicos positivos de tipo 
aura migrañosa (parestesias diseminadas y/o fenómenos visuales positivos) como los negativos de tipo 
AIT, y pueden ocasionarse por siderosis cortical superficial o por hemorragia subaracnoidea de la 
convexidad. Estos episodios se asocian a un alto riesgo de hemorragia cerebral sintomática precoz. 

 
6.8.5. Cefalea atribuida a síndrome de vasculopatía retiniana con leucodistrofia cerebral y 

manifestaciones sistémicas (RVCLSM) 
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Descripción: Cefalea que recurre en crisis de tipo migrañoso, en su mayoría sin aura, causada por el 
síndrome de vasculopatía retiniana con leucodistrofia cerebral y manifestaciones sistémicas (RVCLSM). 
Comparte cuadro clínico con el SVCLSM o es, a menudo, el síntoma de presentación. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Crisis migrañosas recurrentes con o sin aura que cumplen el criterio C. 
B. Se ha demostrado el síndrome de vasculopatía retiniana con leucodistrofia cerebral y 

manifestaciones sistémicas (RVCLSM)1. 
C. Las crisis de tipo migrañoso son secundarias a y forman parte del cuadro clínico del síndrome. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 

Nota: 
 

1. El diagnóstico se establece con pruebas genéticas de mutaciones de TREX1. 
 

 
 

Comentario: El síndrome de vasculopatía retiniana con leucodistrofia cerebral y manifestaciones 
sistémicas (RVCLSM) es una microangiopatía sistémica autosómica dominante causada por la mutación 
en el extremo C con desplazamiento del marco de lectura en el TREX1. Se caracteriza por déficits 
neurológicos focales, deterioro cognitivo, trastornos psiquiátricos, crisis epilépticas, varias 
manifestaciones sistémicas y, al menos en la mitad de los casos, por crisis de tipo migrañoso. Otros 
signos clínicos son problemas visuales derivados de la retinopatía vascular, deterioro neurológico y 
muerte precoz debida a la potenciación gradual de las lesiones de la sustancia blanca cerebral. El espectro 
clínico abarca también la afectación hepática y renal, la anemia a veces asociada a hemorragia 
gastrointestinal y la hipertensión. En los pacientes jóvenes, cuya RM sea normal, los síntomas clínicos 
son un fenómeno de Raynaud leve (54%), migraña (sobre todo sin aura: 42%) y trastornos psiquiátricos 
(23%). Para estos casos, el diagnóstico debe sospecharse a raíz de los antecedentes familiares. 

 
6.8.6 Cefalea atribuida a otra vasculopatía intracraneal crónica 

 
Descripción: Crisis migrañosas con o sin aura causadas por y cursando como parte del cuadro clínico de 
una vasculopatía intracraneal crónica genética o no genética diferente de las descritas con anterioridad. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Crisis migrañosas recurrentes con o sin aura que cumplen el criterio C. 
B. Se ha demostrado la existencia de una vasculopatía intracraneal crónica genética o no genética. 
C. Las crisis de tipo migrañoso son secundarias a y forman parte del cuadro clínico de la vasculopatía 

intracraneal crónica. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
Comentarios: Las crisis de tipo migrañoso recurrentes se han descrito como parte del cuadro clínico de la 
hemiparesia infantil hereditaria, tortuosidad arteriolar retiniana y leucoencefalopatía (HIHRATL) 
autosómica dominante, un trastorno ocasionado por mutaciones del COL4A1. Solo se han publicado unos 
pocos casos de familias con esta patología. Debido al resto de síntomas graves, estas crisis de tipo 
migrañoso de la HIHRATL no se han estudiado de manera sistemática, pero parecen imitar las de la 1.2 
Migraña con aura. 

El resto de vasculopatías intracraneales crónicas genéticas o no genéticas poco frecuentes también 
pueden potencialmente causar crisis de tipo migrañoso. 

 
 
6.9 Cefalea atribuida a apoplejía hipofisaria 
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Descripción: Cefalea causada por apoplejía hipofisaria, en general con inicio repentino (incluso en trueno) 
e intensidad grave, y acompañada desde el inicio o posteriormente de síntomas visuales y/o insuficiencia 
adenohipofisaria. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea nueva que cumple el criterio C. 
B. Se ha diagnosticado apoplejía hipofisaria hemorrágica aguda. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición de la cefalea guarda una estrecha relación temporal con otros síntomas y/o signos 
de apoplejía hipofisaria, o ha conducido al diagnóstico de apoplejía hipofisaria. 

2. Cualquiera de las características siguientes: 
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con otros síntomas y/o 

signos clínicos de apoplejía hipofisaria. 
b) La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultáneamente con otros síntomas y/o 

signos clínicos de mejoría de la apoplejía hipofisaria. 
3. La cefalea es intensa y de inicio repentino o en trueno. 

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

Comentarios: El síndrome de la apoplejía hipofisaria es una patología poco frecuente, aguda y 
potencialmente mortal. Es una de las causas de hemorragia subaracnoidea no aneurismática. 

Es también una de las causas de cefalea en trueno. La mayoría de los casos corresponden al debut de 
un macroadenoma hipofisario no funcionante de rápido crecimiento debido a hemorragia o ictus. 

La RM es más sensible que el TAC para detectar una patología intraselar. 
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7. Cefalea atribuida a trastorno intracraneal no vascular 

 
7.1 Cefalea atribuida a hipertensión del líquido cefalorraquídeo (LCR) 

7.1.1 Cefalea atribuida a hipertensión intracraneal idiopática 
7.1.2 Cefalea atribuida a hipertensión intracraneal secundaria a trastornos metabólicos, 

tóxicos u hormonales 
7.1.3 Cefalea atribuida a hipertensión intracraneal secundaria a trastorno cromosómico 
7.1.4 Cefalea atribuida a hipertensión intracraneal secundaria a hidrocefalia 

7.2 Cefalea atribuida a hipotensión del líquido cefalorraquídeo (LCR) 
7.2.1 Cefalea tras punción dural 
7.2.3 Cefalea por fístula del líquido cefalorraquídeo (LCR) 
7.2.4 Cefalea atribuida a hipotensión intracraneal espontánea 

7.3 Cefalea atribuida a enfermedad intracraneal inflamatoria no infecciosa 
7.3.1 Cefalea atribuida a neurosarcoidosis 
7.3.2 Cefalea atribuida a meningitis aséptica (no infecciosa) 
7.3.3 Cefalea atribuida a otra enfermedad intracraneal no infecciosa 
7.3.4 Cefalea atribuida a hipofisitis linfocítica 
7.3.5 Síndrome de cefalea y déficits neurológicos transitorios con linfocitosis del líquido 

cefalorraquídeo (HaNDL) 
7.4 Cefalea atribuida a neoplasia intracraneal 

7.4.1 Cefalea atribuida a neoplasia intracraneal 
7.4.1.1 Cefalea atribuida a quiste coloide del tercer ventrículo 

7.4.2 Cefalea atribuida a meningitis carcinomatosa 
7.4.3 Cefalea atribuida a hipersecreción o hiposecreción hipofisaria o hipotalámica 

7.5 Cefalea atribuida a inyección intratecal 
7.6 Cefalea atribuida a crisis epiléptica 

7.6.1 Cefalea comicial 
7.6.2 Cefalea postcomicial 

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

 
 
Comentario general 
¿Cefalea primaria, secundaria o ambas? Las normas generales de atribución a otro diagnóstico se aplican 
a la 7. Cefalea atribuida a trastorno intracraneal no vascular. 

 
1. En caso de que la primera aparición de una nueva cefalea guarde una estrecha relación temporal 

con un trastorno intracraneal no vascular, la cefalea se clasifica como secundaria atribuida a dicho 
trastorno. Esto también se aplica cuando la nueva cefalea presenta las características de 
cualquiera de las cefaleas primarias clasificadas en la Parte I de la ICHD-III. 

2. En caso de que el empeoramiento significativo (que por lo general significa un aumento de como 
mínimo el doble respecto a la frecuencia o gravedad) o la cronificación de una cefalea preexistente 
con las características de una cefalea primaria guarde una estrecha relación temporal con un 
trastorno intracraneal no vascular, se deberían asignar tanto el diagnóstico inicial como el de 7. 
Cefalea atribuida a trastorno intracraneal no vascular (o uno de sus tipos o subtipos), siempre y 
cuando existan pruebas fehacientes de que este trastorno pueda ocasionar cefalea. 

 
 
 
Introducción 
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Este capítulo recoge las cefaleas por cambios en la presión intracraneal. Tanto la hipertensión como la 
hipotensión del líquido cefalorraquídeo (LCR) pueden provocar cefalea. Otras causas de cefalea aquí 
contempladas son enfermedades inflamatorias no infecciosas, neoplasia intracraneal, epilepsia, 
patologías singulares tales como inyecciones intratecales o malformación de Chiari tipo I, y otros 
trastornos intracraneales no vasculares. 

En comparación con las cefaleas primarias, hay pocos estudios epidemiológicos sobre estos tipos de 
cefaleas. Los ensayos controlados sobre tratamientos son casi inexistentes. 

Para las cefaleas atribuidas a los trastornos intracraneales no vasculares aquí registradas, los criterios 
de diagnóstico deberían ser los siguientes: 

 
A. Cefalea que cumple el criterio C. 
B. Se ha diagnosticado un trastorno intracraneal no vascular documentado como causante de cefalea. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el inicio del trastorno intracraneal 
no vascular, o condujo a su descubrimiento. 

2. Cualquiera de las características siguientes: 
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el agravamiento 

del trastorno intracraneal no vascular. 
b) La cefalea ha se ha aliviado de manera significativa simultáneamente con la mejoría del 

trastorno intracraneal no vascular. 
3. La cefalea presenta las características típicas del trastorno intracraneal no vascular. 
4. Existen otras pruebas que demuestran la causalidad. 

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

La cefalea que persiste durante más de un mes tras un tratamiento eficaz o tras la resolución 
espontánea del trastorno intracraneal normalmente tiene otros mecanismos. La cefalea que persiste 
durante más de tres meses tras el tratamiento o la remisión del trastorno intracraneal se define en el 
Apéndice para fines de investigación. Dichas cefaleas existen, pero no se han estudiado lo suficiente y 
las entradas en el Apéndice pretenden estimular una investigación más profunda sobre estas cefaleas y 
sus mecanismos. 

 
7.1 Cefalea atribuida a hipertensión del líquido cefalorraquídeo (LCR) 
Clasificado en otro lugar: La cefalea por aumento de la presión intracraneal o hidrocefalia secundaria a 
neoplasia intracraneal se clasifica como 7.4.1 Cefalea atribuida a neoplasia intracraneal. 

 
Descripción: Cefalea causada por aumento de la presión del líquido cefalorraquídeo (LCR), normalmente 
acompañada de otros síntomas o signos clínicos de hipertensión intracraneal. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea nueva o agravamiento significativo1 de una cefalea preexistente que cumple el criterio C. 
B. Se ha diagnosticado hipertensión intracraneal que presenta ambas características: 

1. La presión del líquido cefalorraquídeo (LCR) supera los 250 mm LCR (o 280 mm LCR en niños 
obesos)2. 

2. Composición normal del LCR. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con la hipertensión craneal, o condujo 
a su descubrimiento. 

2. La cefalea se alivia al reducir la hipertensión intracraneal. 
3. Papiledema. 

D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III3. 
 

Notas: 
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1. El "agravamiento significativo" implica un aumento de como mínimo el doble respecto a la frecuencia 
y/o gravedad confirme a la norma general de distinción entre cefaleas secundarias y primarias. 
2. A efectos de diagnóstico, la presión del LCR debería calcularse en ausencia de tratamiento para 
reducir la presión intracraneal. La presión del LCR puede medirse con una punción lumbar en 
decúbito lateral sin sedación o con epidural con monitorización intraventricular. Dado que la presión 
del LCR oscila durante el día, es probable que una única medición no sea indicativa de la presión del 
LCR media durante 24 horas: en los casos de diagnóstico dudoso puede ser preciso realizar una 
monitorización prolongada de la presión lumbar o intraventricular. 

3. Se ha descartado una neoplasia intracraneal. 
 

Comentario: La 7.1 Cefalea atribuida a hipertensión del líquido cefalorraquídeo (LCR) es un tipo de 
cefalea. Si se alcanza un diagnóstico este debe ser temporal hasta que se confirme la causa del aumento 
de la presión del LCR; la cefalea tiene entonces que clasificarse conforme al subtipo correspondiente. 

 
7.1.1 Cefalea atribuida a hipertensión intracraneal idiopática 

 
Términos utilizados con anterioridad: Cefalea atribuida a hipertensión intracraneal benigna; 
pseudotumor cerebral; hydrops meníngeo; meningitis serosa. 

 
Descripción: Cefalea nueva o agravamiento significativo de una cefalea preexistente causada por y que 
cursa con otros síntomas y/o signos clínicos o de neuroimagen para hipertensión intracraneal idiopática, 
con un cuadro clínico sugestivo de hipertensión intracraneal idiopática. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea nueva o agravamiento significativo1 de una cefalea preexistente que cumple el criterio C. 
B. Las dos características siguientes: 

1. Se ha diagnosticado hipertensión intracraneal idiopática2. 
2. La presión del líquido cefalorraquídeo (LCR) supera los 250 mm LCR (o 280 mm LCR en 

niños obesos)3. 
C. Cualquiera de las características siguientes: 

1. La aparición de la cefalea o su agravamiento significativo1 guarda una relación temporal con 
la hipertensión intracraneal idiopática, o condujo a su descubrimiento. 

2. La cefalea presenta una de las características siguientes, o ambas: 
a) Acúfeno pulsátil. 
b) Papiledema4. 

D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III5,6. 
 
 

Notas: 
 

1. El "agravamiento significativo" implica un aumento de como mínimo el doble respecto a la 
frecuencia y/o gravedad confirme a la norma general de distinción entre cefaleas secundarias y 
primarias. 

2. Se recomienda un diagnóstico cauteloso de la hipertensión intracraneal idiopática en pacientes con 
trastornos del estado mental. 

3. A efectos de diagnóstico, la presión del LCR debería calcularse en ausencia de tratamiento para reducir 
la presión intracraneal. La presión del LCR puede medirse con una punción lumbar en decúbito lateral 
sin sedación o con epidural con monitorización intraventricular. Dado que la presión del LCR oscila 
durante el día, es probable que una única medición no sea indicativa de la presión del LCR media 
durante 24 horas: en los casos de diagnóstico dudoso puede ser preciso realizar una monitorización 
prolongada de la presión lumbar o intraventricular. 

4. Se debe diferenciar el papiledema de los pseudopapiledemas o de los edemas de papila. La mayoría de 
los pacientes con hipertensión intracraneal idiopática presentan papiledema; se recomienda un 
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diagnóstico cauteloso de hipertensión intracraneal idiopática en caso de que no se detecte este síntoma. 
5. La 7.1 Cefalea atribuida a hipertensión intracraneal idiopática puede imitar las cefaleas primarias, 

sobre todo la 1.3 Migraña crónica y la 2.3 Cefalea de tipo tensional; por otra parte, estas patologías 
son normalmente concomitantes a la hipertensión intracraneal idiopática. 

6. Se debería excluir la 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos en pacientes sin papiledema, parálisis 
ocular por lesión del nervio motor ocular externo o los signos típicos de hipertensión intracraneal 
idiopática en las pruebas de neurodiagnóstico por la imagen. 

 
 

Comentarios: La hipertensión intracraneal idiopática suele presentarse en mujeres obesas de edad fértil 
(que son también las más propensas a recibir un diagnóstico erróneo de hipertensión intracraneal 
idiopática). 

La 7.1.1 Cefalea atribuida a hipertensión intracraneal idiopática no posee características específicas, 
y suele parecerse a la Migraña o a la 2. Cefalea de tipo tensional. La frecuencia diaria no es indispensable 
para el diagnóstico. 

El alivio de la cefalea después de la extracción del líquido cefalorraquídeo (LCR) sustenta el 
diagnóstico pero no constituye un diagnóstico por sí mismo: también puede manifestarse en pacientes con 
otros tipos de cefalea (sensibilidad 72% y especificidad 77% para la 7.1.1 Cefalea atribuida a hipertensión 
intracraneal idiopática). 

Algunos de los hallazgos mediante neurodiagnóstico por la imagen que concuerdan con el diagnóstico 
de hipertensión intracraneal idiopática son silla turca vacía, distensión del espacio subaracnoideo 
perióptico, aplanamiento de la esclerótica posterior, edema de papila bilateral y estenosis del seno 
transverso. 

 
7.1.2 Cefalea atribuida a hipertensión intracraneal secundaria a trastornos metabólicos, tóxicos u 
hormonales 
 

Clasificado en otro lugar: La cefalea por aumento de la presión intracraneal por traumatismo 
craneoencefálico, vasculopatía o infección intracraneal se clasifica conforme al trastorno pertinente. La 
cefalea por aumento de la presión intracraneal como efecto secundario de medicación se clasifica como 
8.1.10 Cefalea atribuida al uso prolongado de medicamentos no indicados contra la cefalea. 

 
Descripción: Cefalea causada por hipertensión intracraneal secundaria a cualquiera de varios trastornos 
sistémicos y que cursa con otros síntomas y/o signos clínicos o de neuroimagen tanto para la hipertensión 
intracraneal como para el trastorno subyacente que la ocasiona. Suele resolverse tras la remisión del 
trastorno sistémico. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea que cumple los criterios de la 7.1.1 Cefalea atribuida a hipertensión del líquido 

cefalorraquídeo (LCR) y el criterio C. 
B. Se ha atribuido la hipertensión intracraneal a un trastorno metabólico, tóxico u hormonal1. 
C. La causalidad queda demostrada mediante uno de los siguientes, o ambos: 

1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el aumento de la presión del LCR, 
o condujo a su descubrimiento. 

2. Cualquiera de las características siguientes: 
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el aumento de la 

presión del LCR. 
b) La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultáneamente con la mejoría de la 

presión del LCR. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 

Nota: 
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1. Entre las causas metabólicas, tóxicas u hormonales potencialmente capaces de causar hipertensión 

intracraneal se incluyen insuficiencia hepática aguda, insuficiencia renal, hipercapnia, crisis 
hipertensiva aguda, síndrome de Reye, flebotrombosis cerebral, insuficiencia cardíaca derecha, una 
serie de sustancias (tales como hormona tiroidea como tratamiento sustitutivo en niños, tretinoína, 
retinoides, tetraciclinas y clordecona), toxicidad a la vitamina A y supresión de corticoesteroides. 

 
 

Comentario: La eliminación del agente desencadenante o el tratamiento de la patología subyacente que 
la ocasiona podría no ser suficiente para estabilizar la hipertensión intracraneal, en cuyo caso suele ser 
necesario un tratamiento complementario para aliviar la cefalea y el resto de los síntomas y, sobre todo, 
para evitar la pérdida de visión.  

 
7.1.3 Cefalea atribuida a hipertensión intracraneal secundaria a trastorno cromosómico 
 

Descripción: Cefalea nueva o agravamiento significativo de una cefalea preexistente causada por 
hipertensión intracraneal secundaria a trastorno cromosómico y que cursa con otros síntomas y/o signos 
clínicos o de neuroimagen tanto para la hipertensión intracraneal como para el trastorno cromosómico 
subyacente que la ocasiona. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea nueva o agravamiento significativo1 de una cefalea preexistente que cumple los criterios de 

la 7.1 Cefalea atribuida a hipertensión del líquido cefalorraquídeo (LCR) y el criterio C. 
B. Se ha atribuido la hipertensión intracraneal a un trastorno cromosómico2. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con la hipertensión craneal, o condujo 
a su descubrimiento. 

2. La cefalea se alivia al reducir la hipertensión intracraneal. 
3. Papiledema. 

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

Notas: 
 

1. El "agravamiento significativo" implica un aumento de como mínimo el doble respecto a la frecuencia 
y/o gravedad confirme a la norma general de distinción entre cefaleas secundarias y primarias. 

2. Entre los trastornos cromosómicos que cursan con la hipertensión intracraneal se incluyen el síndrome 
de Turner y el síndrome de Down. 

 
 
 7.1.4 Cefalea atribuida a hipertensión intracraneal secundaria a hidrocefalia 

 
Descripción: Cefalea nueva o agravamiento significativo de una cefalea preexistente causada por 
hipertensión intracraneal secundaria a hidrocefalia y que cursa con otros síntomas y/o signos clínicos de 
hipertensión del líquido cefalorraquídeo o hidrocefalia. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea nueva o agravamiento significativo1 de una cefalea preexistente que cumple los criterios de 

la 7.1 Cefalea atribuida a hipertensión del líquido cefalorraquídeo (LCR) y el criterio C. 
B. Se ha atribuido la hipertensión intracraneal a la hidrocefalia. 
C. La causalidad queda demostrada mediante uno de los siguientes, o ambos: 

1. La aparición de la cefalea o su agravamiento significativo1 guarda una relación temporal con 
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el desarrollo o el empeoramiento de la hipertensión del LCR, o condujo a su descubrimiento. 
2. Cualquiera de las características siguientes: 

a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el agravamiento 
de la hidrocefalia. 

b) La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultáneamente con la mejoría de la 
hidrocefalia. 

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

Nota: 
 

1. El "agravamiento significativo" implica un aumento de como mínimo el doble respecto a la frecuencia 
y/o gravedad confirme a la norma general de distinción entre cefaleas secundarias y primarias. 

 
 

Comentario: La hidrocefalia con presión normal no suele causar cefalea, si bien en ocasiones se han 
registrado casos con dolor leve y sordo. 

 
7.2 Cefalea atribuida a hipotensión del líquido cefalorraquídeo (LCR) 
Descripción: Cefalea ortostática en presencia de hipotensión del líquido cefalorraquídeo (LCR) (ya sea 
espontánea o secundaria) o de escape de LCR, generalmente acompañada de dolor cervical, acúfenos, 
alteraciones auditivas, fotofobia y/o náuseas. Remite tras la vuelta a la normalidad de la presión del LCR 
o el sellado de la fuga de LCR. 

 
 

Criterios de diagnóstico: 
 

A. Cualquier cefalea1 que cumple el criterio C. 
B. Cualquiera de las características siguientes: 

1. Hipotensión de líquido cefalorraquídeo (LCR) (<60 mm LCR). 
2. Hallazgos de escape del LCR en las pruebas de diagnóstico por la imagen2. 

C. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con la hipotensión del LCR o la pérdida de 
LCR, o ha conducido a su diagnóstico. 

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

Notas: 
 

1. La 7.2 Cefalea atribuida a hipotensión del líquido cefalorraquídeo (LCR) suele ser ortostática, aunque 
no siempre. La cefalea que empeora poco después de estar sentado o incorporarse y/o que mejora tras 
acostarse suele deberse a hipotensión del LCR, pero el diagnóstico no debe basarse en estos criterios. 

2. Las pruebas de diagnóstico por la imagen que muestran descenso cerebral y realce paquimengíngeo, o 
de la columna (RM de columna o mielografía con RM, TAC o por sustracción digital) que muestran 
LCR extradural. 

3. La prueba de causalidad dependerá de la relación temporal entre el inicio y la presunta causa, junto 
con la exclusión de otros diagnósticos. 

 
 
7.2.1 Cefalea tras punción dural 
 

Término utilizado con anterioridad: Cefalea tras punción lumbar. 
 

Descripción: Cefalea que se manifiesta dentro de los cinco días siguientes a una punción lumbar, causada 
por pérdida de líquido cefalorraquídeo (LCR) a través de la punción dural. Suele acompañarse de rigidez 
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cervical y/o síntomas auditivos subjetivos. Se resuelve de manera espontánea en un plazo de dos semanas, 
o después del sellado de la fuga con un parche epidural autólogo. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea que cumple los criterios de la 7.2 Cefalea atribuida a hipotensión del líquido 

cefalorraquídeo (LCR) y el criterio C. 
B. Se ha practicado una punción dural. 
C. La cefalea se desarrolla dentro de los cinco días siguientes a la punción dural. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 

Comentario: Recientemente se han demostrado factores de riesgo independientes para 7.2.1 Cefalea tras 
punción dural: sexo femenino, edad entre 31 y 50, antecedentes de 7.2.1 Cefalea tras punción dural, y la 
orientación del bisel perpendicularmente al eje de la columna durante la punción dural. 

 
7.2.3 Cefalea por fístula del líquido cefalorraquídeo (LCR) 
 

Descripción: Cefalea ortostática que se manifiesta después de una intervención o traumatismo causante 
de una pérdida persistente del líquido cefalorraquídeo (LCR), con la consiguiente disminución de la 
presión intracraneal. Se resuelve después del sellado de la fuga de LCR. 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea que cumple los criterios de la 7.2 Cefalea atribuida a hipotensión del líquido 

cefalorraquídeo (LCR) y el criterio C. 
B. Se ha realizado una intervención o se ha producido un traumatismo conocidos por poder causar 

pérdida de LCR persistente (fístula del LCR). 
C. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con la intervención o el traumatismo. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 
7.2.4 Cefalea atribuida a hipotensión intracraneal espontánea 
 

Términos utilizados con anterioridad: Cefalea por hipotensión espontánea del LCR o hipotensión 
intracraneal primaria; cefalea por hipotensión del LCR; cefalea hipolicuoral. 

 
Descripción: Cefalea ortostática causada por hipotensión del líquido cefalorraquídeo (LCR) espontánea. 
Suele acompañarse de rigidez cervical y síntomas auditivos subjetivos. Remite tras la vuelta a la 
normalidad de la presión del LCR. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea que cumple los criterios de la 7.2 Cefalea atribuida a hipotensión del líquido 

cefalorraquídeo (LCR) y el criterio C. 
B. Ausencia de intervención o traumatismo conocidos por causar pérdida del LCR1. 
C. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con la hipotensión del LCR o la pérdida de 

LCR, o ha conducido a su diagnóstico2. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 

Notas: 
 

1. No se debe diagnosticar 7.2.3 Cefalea atribuida a hipotensión intracraneal espontánea en un 
paciente al que se haya practicado una punción dural en el mes previo. 
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2. La punción dural para la evaluación directa de la presión del LCR no es necesaria en pacientes con 
RM patológicas que muestren, por ejemplo, imagen de realce dural con contraste. 

 
 

Comentarios: Se ha asociado la pérdida espontánea de LCR con trastornos hereditarios del tejido 
conectivo. Se deberían revisar anomalías vasculares y del tejido conectivo en los pacientes con fugas de 
LCR. 

Si bien existe un claro factor postural en la mayoría de casos de 7.2.3 Cefalea atribuida a hipotensión 
intracraneal espontánea, podría no ser tan dramático ni tan inmediato como en la 7.2.1 Cefalea tras 
punción dural. Por lo tanto, la 7.2.3 Cefalea atribuida a hipotensión intracraneal espontánea puede 
presentarse de inmediato o segundos después de incorporarse y remite rápido (en el plazo de un minuto) 
al recostarse, con lo que se parece a la 7.2.1 Cefalea tras punción dural, o puede reaccionar de manera 
tardía a los cambios de postura, con un agravamiento minutos u horas después de estar erguido y mejorar, 
pero no necesariamente desaparecer, después de minutos u horas tumbado. Durante la anamnesis debería 
dilucidarse la naturaleza ortostática de la cefalea en el inicio, pues esta característica podría ser menos 
evidente con el paso del tiempo. 

En aquellos pacientes con cefalea típicamente ortostática sin motivo aparente, es razonable la 
aplicación de un parche hemático epidural autólogo si se ha descartado el síndrome de taquicardia 
ortostática postural. Si bien los parches hemáticos epidurales autólogos suelen ser eficaces para el sellado 
de fugas de LCR, la reacción a un parche puede no ser permanente y podrían precisarse dos o más parches 
para conseguir el alivio completo de los síntomas. No obstante, es esperable un nivel ininterrumpido de 
mejoría de más de unos pocos días. En ocasiones esta mejoría prolongada no se puede conseguir con 
parches hemáticos epidurales autólogos dirigidos (al lado de la fuga) o no dirigidos, y puede ser precisa 
una intervención quirúrgica. 

No queda claro que todos los pacientes con 7.2.3 Cefalea atribuida a hipotensión intracraneal 
espontánea tengan una pérdida de LCR activa, a pesar de una historia convincente o signos de 
radiodiagnóstico compatibles con pérdida de LCR. El trastorno subyacente puede ser un volumen bajo de 
LCR. A veces existen antecedentes de incremento banal de presión intracraneal (p. ej., en tos vigorosa). 

Se han descrito casos de cefalea postural de aparición posterior al coito. Deben clasificarse como 7.2.3. 
Cefalea atribuida a hipotensión intracraneal espontánea, puesto que probablemente se deban a la pérdida 
de LCR. 

 
7.3 Cefalea atribuida a enfermedad intracraneal inflamatoria no infecciosa 
Descripción: Cefalea por enfermedad intracraneal inflamatoria no infecciosa, en general con linfocitosis 
en el líquido cefalorraquídeo. Se resuelve tras la resolución de la enfermedad inflamatoria. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Se ha diagnosticado una enfermedad inflamatoria no infecciosa documentada como causante de 

cefalea. 
C. La causalidad queda demostrada mediante uno o más de los siguientes: 

1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el inicio de la enfermedad 
inflamatoria no infecciosa. 

2. La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el agravamiento de la 
enfermedad inflamatoria no infecciosa. 

3. La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultáneamente con la mejoría de la 
enfermedad inflamatoria no infecciosa. 

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

 7.3.1 Cefalea atribuida a neurosarcoidosis 
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Descripción: Cefalea causada por y asociada otros síntomas y signos clínicos de neurosarcoidosis. 
 

Criterios de diagnóstico: 
 

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Se ha diagnosticado neurosarcoidosis. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el inicio de la neurosarcoidosis. 
2. Cualquiera de las características siguientes: 

a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el agravamiento 
de la neurosarcoidosis. 

b) La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultáneamente con la mejoría de la 
neurosarcoidosis. 

3. La cefalea cursa con una o más parálisis de los pares craneales. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 

Comentario: Algunas de las manifestaciones de la neurosarcoidosis son la meningitis aséptica, lesiones 
de los pares craneales, lesiones ocupantes de espacio en la RM cerebral, lesiones focales inflamatorias 
periventriculares y/o lesiones con realce homogéneo en la RM cerebral o de columna, confirmadas como 
granulomas no caseificantes por medio de una biopsia. 

 
 7.3.2 Cefalea atribuida a meningitis aséptica (no infecciosa) 

 
Descripción: Cefalea causada por meningitis aséptica asociada a otros síntomas y/o signos clínicos de 
irritación meníngea. Se resuelve tras la remisión de la meningitis. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Se ha diagnosticado meningitis aséptica por medio de exploración del líquido cefalorraquídeo 

(LCR)1. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el inicio de la meningitis aséptica, 
o condujo a su descubrimiento. 

2. Cualquiera de las características siguientes: 
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el agravamiento de 

la meningitis aséptica. 
b) La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultáneamente con la mejoría de la 

meningitis aséptica. 
3. La cefalea está asociada a otros síntomas y/o signos clínicos de inflamación meníngea, entre los 

que se incluyen rigidez cervical (meningismo) y/o fototobia. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 

Nota: 
 

1. El análisis del líquido cefalorraquídeo de los pacientes con meningitis aséptica muestra pleocitosis 
linfocitaria, proteínas levemente elevadas y glucosa normal en ausencia de organismos infecciosos. 

 
 

Comentario: La meningitis aséptica podría aparecer tras la exposición a algunos fármacos, tales como 
ibuprofeno u otros AINE, inmunoglobulinas, penicilina o trimetoprim, o a inyecciones y/o insuflaciones 
intratecales. 
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7.3.3 Cefalea atribuida a otra enfermedad intracraneal no infecciosa 

 
Descripción: Cefalea causada por algún trastorno autoinmune, pero que no suele ser ni el síntoma inicial 
ni el más destacado de dicho trastorno, y asociada a otros síntomas y/o signos clínicos del mismo. Se 
resuelve después del tratamiento eficaz del trastorno autoinmune. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Se ha diagnosticado una enfermedad inflamatoria no infecciosa1, que no se encuentre entre las 

descritas arriba, documentada como causante de cefalea 

C. La causalidad queda demostrada mediante uno o más de los siguientes: 
1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el inicio de la enfermedad 

inflamatoria no infecciosa. 
2. La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el agravamiento de la 

enfermedad inflamatoria no infecciosa. 
3. La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultáneamente con la mejoría de la 

enfermedad inflamatoria no infecciosa. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 

Nota: 
 

1. La cefalea puede estar causalmente asociada a, pero no es necesariamente un síntoma inicial ni 
dominante de encefalomielitis aguda diseminada, lupus eritematoso sistémico, síndrome de Behçet y 
otros síndromes autoinmunes sistémicos o focales (p. ej., encefalitis límbica). 

 
 

7.3.4 Cefalea atribuida a hipofisitis linfocítica 
 

Descripción: Cefalea causada por hipofisitis linfocítica, asociada con un agrandamiento hipofisario y, 
en la mitad de los casos, con hiperprolactinemia. Se resuelve después del tratamiento eficaz de la 
hipofisitis linfocítica. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Se ha diagnosticado hipofisitis linfocítica. 
C. La causalidad queda demostrada mediante uno o más de los siguientes: 

1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el inicio de la hipofisitis linfocítica. 
2. La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el agravamiento de la 

hipofisitis linfocítica. 
3. La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultáneamente con la mejoría de la 

hipofisitis linfocítica. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 

Comentarios: La hipofisitis linfocítica está asociada a un agrandamiento de la hipófisis y al realce 
homogéneo al contraste en la RM cerebral. Se presenta junto con hiperprolactinemia en un 50% de los 
casos, o de anticuerpos contra la proteína citosólica en un 20% de los casos. 

Este trastorno se desarrolla típicamente al final del embarazo o durante el período postparto, pero 
puede ocurrir también en varones. 
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 7.3.5 Síndrome de cefalea y déficits neurológicos transitorios con linfocitosis del líquido 
cefalorraquídeo (HaNDL) 
 

Términos utilizados con anterioridad: Migraña con pleocitosis cerebroespinal; pseudomigraña con 
pleocitosis linfocitaria. 

 
Descripción: Episodios de cefalea de tipo migrañoso que se prolongan varias horas (por lo general 1-12) 
y que cursan con déficits neurológicos entre los que se incluyen hemiparestesia, hemiparesia y/o disfasia, 
pero rara vez con síntomas visuales positivos. Existe linfocitosis en el líquido cefalorraquídeo. La 
resolución es espontánea en un plazo de tres meses. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Episodios de cefalea de tipo migrañoso que cumplen los criterios B y C. 
B. Las dos características siguientes: 

1. Se presenta junto con o de manera posterior a la aparición de al menos uno de los déficits 
neurológicos transitorios siguientes, con una duración >4 horas: 
a) Hemiparestesia. 
b) Disfasia. 
c) Hemiparesia. 

2. Se asocia a linfocitosis del LCR (>15 leucocitos por µl), con estudios etiológicos negativos. 
C. La causalidad queda demostrada mediante uno de los siguientes, o ambos: 

1. La aparición o el agravamiento significativos de la cefalea y los déficits neurológicos guardan 
una relación temporal con el inicio o el empeoramiento de la linfocitosis del LCR, o ha 
conducido a su diagnóstico 

2. La cefalea y los déficits neurológicos transitorios se han aliviado de manera significativa 
simultáneamente con la mejoría de la linfocitosis del LCR. 

D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III2. 
 
 

Notas: 
 

1. La mayoría de los pacientes con este síndrome no tienen antecedentes de migraña. 
2. Entre los diagnósticos que pueden compartir el cuadro clínico se incluyen la 1.2.3 Migraña 
hemipléjica, si bien las mutaciones del gen CACNA1A, causante de la 1.2.3.1.1 Migraña hemipléjica 
familiar de tipo I (MHF-I) se han descartado en varios pacientes con 7.3.5 Síndrome de cefalea y 
déficits neurológicos transitorios con linfocitosis del líquido cefalorraquídeo (HaNDL). También 
deben discriminar la neuroborreliosis, neurosífilis, neurobrucelosis, micoplasma, aracnoiditis 
granulomatosa y neoplásica, encefalitis y vasculitis del SNC. 

 
 

Comentarios: El cuadro clínico del 7.3.5 Síndrome de cefalea y déficits neurológicos transitorios con 
linfocitosis del líquido cefalorraquídeo (HaNDL) es de 1-12 episodios aislados de déficits neurológicos 
transitorios simultáneos o posteriores a una cefalea de moderada a intensa. La mayoría de los episodios 
se prolongan durante horas, pero algunos podrían superar las 24 horas. Entre las manifestaciones 
neurológicas se incluyen síntomas sensitivos en alrededor de tres cuartas partes de los casos, afasia en 
dos tercios y déficits motores en algo más de la mitad. Los síntomas visuales de tipo aura migrañosa son 
relativamente infrecuentes (menos de un 20% de casos). La resolución es espontánea en un plazo de tres 
meses. 

Además de la linfocitosis del líquido cefalorraquídeo (hasta 760 células/µl), hay hiperproteinorraquia 
del LCR (hasta 250 mg/dl) en más del 90% de los casos y de la presión del LCR (hasta 400 mm LCR) 
en más del 50%. La presencia de un pródromo vírico en al menos una cuarta parte de los casos ha 
sugerido la probabilidad de una patogenia autoinmunitaria del 7.3.5 Síndrome de cefalea y déficits 
neurológicos transitorios con linfocitosis del líquido cefalorraquídeo (HaNDL). Una descripción 
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reciente de anticuerpos para una subunidad del canal del calcio tipo-T dependiente del voltaje del 
CACNA1H en el suero de dos pacientes con este trastorno apoya esta teoría. 

El papiledema está presente ocasionalmente. Los TAC y RM rutinarios (con o sin contraste 
intravenoso) y la angiografía son normales cuando se realizan durante el período intercrítico, pero las 
imágenes cerebrales durante un episodio podrían revelar retraso en perfusión cerebral sin modificaciones 
en las imágenes potenciadas en difusión, así como estenosis de las arterias cerebrales. Asimismo, se han 
descrito edema en la sustancia gris y realce sulcal en un único paciente. Los estudios microbiológicos se 
han mantenido dentro de la normalidad. El electroencefalograma (EEG) y la tomografía de emisión 
monofotónica (SPECT) pueden mostrar alteraciones en áreas que concuerdan con los déficits 
neurológicos focales. 

 
 
7.4. Cefalea atribuida a neoplasia intracraneal 
Descripción: Cefalea causada por neoplasia intracraneal. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Se ha diagnosticado neoplasia intracraneal. 
C. La causalidad queda demostrada mediante uno o más de los siguientes: 

1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con la neoplasia intracraneal, o condujo 
a su descubrimiento. 

 
2. La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el agravamiento de la 

neoplasia intracraneal. 
3. La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultáneamente con la mejoría de la neoplasia 

intracraneal. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 

7.4.1 Cefalea atribuida a neoplasia intracraneal 
 

Descripción: Cefalea causada por una o más masas intracraneales. 
 

Criterios de diagnóstico: 
 

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Se ha demostrado la presencia de una neoplasia intracraneal ocupante de espacio. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el desarrollo de la neoplasia, o 
condujo a su descubrimiento. 

2. Cualquiera de las características siguientes: 
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el agravamiento 

de la neoplasia. 
b) La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultáneamente con la mejoría de la 

neoplasia. 
3. La cefalea presenta al menos una de las siguientes cuatro características: 

a) Progresiva. 
b) Peor por la mañana y/o al tumbarse. 
c) Se agrava con las maniobras de Valsalva. 
d) Náuseas y/o vómitos. 

D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 
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Comentarios: La prevalencia de cefalea en pacientes con tumores intracraneales oscila entre el 32 y el 
71%. La probabilidad de padecer cefalea es mayor en pacientes jóvenes (incluyendo niños), en pacientes 
con antecedentes de cefalea primaria y con rápido crecimiento del tumor o localización en la fosa posterior 
o línea media. Se sugiere establecer un umbral bajo para la investigación en cualquier paciente con 
antecedentes de o padecimiento actual de cáncer. 

No existen signos patognomónicos de la 7.4.1Cefalea atribuida a neoplasia intracraneal , aunque la 
progresión o deterioro es un aspecto clave. El resto de síntomas sugestivos (grave, peor por la mañana y 
asociada a náuseas y vómitos) no son una tríada clásica; son más probables en el contexto de la 
hipertensión intracraneal y en los tumores de la fosa posterior. 

La cefalea no es siempre ipsilateral al tumor. Las masas adyacentes al cráneo o la duramadre tienden 
a asociarse más con las cefaleas ipsilaterales, pero la hipertensión intracraneal origina una cefalea más 
difusa. Es muy poco frecuente que la cefalea causada por un tumor cerebral sea el único síntoma: la 
cefalea aislada se presenta en un 2-16% de los pacientes, pero los déficits neurológicos y las crisis 
epilépticas son habituales. 

 
7.4.1.1 Cefalea atribuida a quiste coloide del tercer ventrículo 

 
Descripción: Cefalea causada por quiste coloide del tercer ventrículo que se presenta de manera 
característica con episodios recurrentes de inicio en trueno, por lo general desencadenada por cambios 
posturales o maniobras de Valsalva y se asocia a una disminución e incluso pérdida del conocimiento. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea que cumple el criterio C. 
B. Se ha demostrado la presencia de quiste coloide del tercer ventrículo. 
C. La causalidad queda demostrada por las dos características siguientes: 

1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el quiste coloide, o condujo a su 
descubrimiento. 

2. Cualquiera de las características siguientes: 
a) La cefalea es recurrente de inicio en trueno y se asocia a una disminución o pérdida del 

conocimiento. 
b) La cefalea se ha aliviado o ha remitido de manera significativa simultáneamente con el 

tratamiento exitoso del quiste coloide. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 

Comentarios: Una amplia mayoría de los quistes coloides del tercer ventrículo se descubren 
incidentalmente, por haber sido asintomáticos. No obstante, su localización inmediatamente adyacente 
al agujero de Monro puede, en ocasiones, ocasionar hidrocefalia obstructiva aguda, derivar en cefalea de 
inicio en trueno y ocasionar disminución o pérdida del conocimiento. Esta presentación tan característica 
debería conducir a un rápido diagnóstico. 

La 7.4.1.1 Cefalea atribuida a quiste coloide del tercer ventrículo es una urgencia letal. 
 

 7.4.2 Cefalea atribuida a meningitis carcinomatosa 
 

Descripción: Cefalea causada por meningitis carcinomatosa, que por lo general se manifiesta junto con 
signos de encefalopatía y/o parálisis de los pares craneales. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Se ha demostrado la presencia de meningitis carcinomatosa (junto con neoplasia sistémica asociada 

a meningitis carcinomatosa). 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 
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1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el inicio de la meningitis 
carcinomatosa. 

2. Cualquiera de las características siguientes: 
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el agravamiento de 

la meningitis carcinomatosa. 
b) La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultáneamente con la mejoría de la 

meningitis carcinomatosa. 
3. La cefalea se asocia a parálisis de los pares craneales y/o encefalopatía. 

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

 7.4.3 Cefalea atribuida a hipersecreción o hiposecreción hipofisaria o hipotalámica 
 

Descripción: Cefalea causada por adenoma hipofisario e hiper o hiposecreción hipofisaria o hipotalámica, 
que por lo general se manifiesta junto con trastornos de regulación de la temperatura, alteraciones en el 
estado emocional y/o la sed o el apetito. Se resuelve después del tratamiento eficaz del trastorno 
subyacente. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Se ha demostrado la existencia de hipersecreción o hiposecreción asociada a adenoma hipofisario1. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el inicio de la hiper o hiposecreción 
hipofisaria o hipotalámica. 

2. Cualquiera de las características siguientes: 
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el agravamiento de 

la hiper o hiposecreción hipofisaria o hipotalámica. 
b) La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultáneamente con la mejoría de la 

hiper o hiposecreción hipofisaria o hipotalámica. 
3. La cefalea cursa con al menos uno de los siguientes: 

a) Trastorno de regulación de la temperatura corporal. 
b) Estado emocional anormal. 
c) Alteraciones en la sed y/o el apetito. 

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

Nota: 
 

1. Se incluyen la hipersecreción de prolactina, hormona del crecimiento y/o corticotropina (ACTH). 
 
 
 

 7.5 Cefalea atribuida a inyección intratecal 
Descripción: Cefalea que se manifiesta tanto en posición erguida como recostada, causada por y que se 
manifiesta dentro de los cuatro días posteriores a una inyección intratecal, y que remite en un plazo de 
14 días. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Se ha suministrado una inyección intratecal. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La cefalea se manifiesta dentro de los cuatro días siguientes a la inyección intratecal1. 
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2. La cefalea se ha aliviado de manera significativa dentro de los 14 días siguientes a la 
inyección intratecal2. 

3. Signos de irritación meníngea. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 

Notas: 
 

1. La cefalea suele aparecer dentro de los cuatro días siguientes a la inyección intratecal, y se presenta 
tanto en posición erguida como recostada. 

2. En caso de que la cefalea persista durante más de 14 días, se deberían considerar otros diagnósticos 
alternativos, tales como 7.2.2 Cefalea por fístula del líquido cefalorraquídeo (LCR), meningitis o una 
patología leptomeníngea. 

 

 7.6 Cefalea atribuida a crisis epiléptica 
Clasificado en otro lugar: Cuando una cefalea, migrañosa o no, y la epilepsia forman parte de un trastorno 
cerebral específico (p. ej., MELAS), la cefalea se clasifica conforme al trastorno correspondiente. Cuando 
se produzca una crisis epiléptica de manera simultánea o inmediatamente posterior a un aura migrañosa, 
se clasifica como 1.4.4 Crisis epiléptica desencadenada por aura migrañosa. 

 
Descripción: Cefalea causada por crisis epiléptica que se manifiesta en paralelo a o después de las 
convulsiones y remite de manera espontánea en un plazo que abarca entre unas horas y tres días. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. El paciente está padeciendo o ha padecido recientemente una crisis epiléptica. 
C. La causalidad queda demostrada por las dos características siguientes: 

1. La cefalea se desarrolla de forma simultánea a la crisis epiléptica o poco después de su inicio. 
2. La cefalea se resuelve de manera espontánea después del final de la crisis epiléptica. 

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

Comentarios: Las publicaciones bien documentadas apoyan que se reconozcan los subtipos de la 7.6 
Cefalea comicial y la 7.6.2 Cefalea postcomicial en función de su relación temporal con la crisis 
epiléptica. 

También se han descrito casos de cefalea precomicial. En un pequeño estudio de 11 pacientes con 
epilepsia focal intratable, la cefalea frontotemporal era ipsilateral al foco en nueve pacientes con epilepsia 
del lóbulo temporal (ELT) y contralateral en uno con ELT y en uno con epilepsia del lóbulo frontal. Se 
precisan más estudios para dilucidar la existencia de cefalea precomicial y establecer su incidencia y 
cuadro clínico en pacientes con epilepsia parcial y generalizada. La cefalea precomicial debe igualmente 
diferenciarse de la 1.4.4 Crisis epiléptica desencadenada por aura migrañosa. 

 
7.6.1 Cefalea comicial  

Descripción: Cefalea causada por y que se manifiesta durante una crisis epiléptica parcial, ipsilateral a la 
descarga epiléptica y que remite de manera inmediata o poco después del final de la crisis. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. El paciente está sufriendo una crisis epiléptica parcial. 
C. La causalidad queda demostrada por las dos características siguientes: 

1. La cefalea se desarrolla de forma simultánea al inicio de la crisis parcial. 
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2. Cualquiera de las características siguientes: 
a) Cefalea ipsilateral a la descarga ictal. 
b) La cefalea se alivia de manera significativa o remite inmediatamente después del final de 

la crisis parcial. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
Comentarios: A la 7.6.1 Cefalea comicial podrían seguirle otros síntomas de epilepsia (motores, 
sensitivos o autonómicos). 

Esta patología debería distinguirse de la cefalea comicial "pura" o "aislada" que se presenta como 
único síntoma epiléptico y que precisa un diagnóstico diferencial del resto de tipos de cefalea. 

La "hemicránea epiléptica" (de confirmarse su existencia) es una variante rara de la 7.6.1 Cefalea 
comicial que se caracteriza por su localización ipsilateral y por paroxismos EEG comiciales. 

 
7.6.2 Cefalea postcomicial 

 
Descripción: Cefalea causada por una crisis epiléptica que se manifiesta dentro de las tres horas 
siguientes a esta, de remisión espontánea en un plazo de 72 horas después del final del episodio. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. El paciente ha sufrido recientemente una crisis epiléptica parcial o generalizada. 
C. La causalidad queda demostrada por las dos características siguientes: 

1. La cefalea se manifiesta dentro de las tres horas posteriores al final de la crisis epiléptica. 
2. La cefalea se resuelve dentro de las 72 horas posteriores al final de la crisis epiléptica. 

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

Comentario: La 7.6.2 Cefalea postcomicial aparece en más de un 40% de pacientes con epilepsia del 
lóbulo temporal o frontal y en hasta un 60% de pacientes con epilepsia del lóbulo occipital. Aparece más 
frecuentemente después de crisis convulsivas tónico-clónicas más que con cualquier otro tipo de crisis. 

 

7.7 Cefalea atribuida a malformación de Chiari de tipo I (MC-I) 
Descripción: Cefalea causada por malformación de Chiari tipo I, por lo general occipital o suboccipital, 
de corta duración (inferior a cinco minutos) y desencadenada por tos u otras maniobras de Valsalva. Se 
resuelve después del tratamiento eficaz de la malformación de Chiari. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea que cumple el criterio C. 
B. Se ha demostrado la presencia de malformación de Chiari tipo I1. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. Cualquiera de las características siguientes: 
a) La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con la malformación de Chiari tipo 

I, o condujo a su descubrimiento. 
b) La cefalea ha remitido en un período de 3 meses después del tratamiento eficaz de la 

malformación de Chiari tipo I. 
2. La cefalea presenta una o más de las siguientes tres características: 

a) Desencadenada por tos u otras maniobras de Valsalva. 
b) Localización occipital o suboccipital. 
c) Duración <5 minutos. 

3. La cefalea se asocia a otros síntomas y/o signos clínicos de disfunción troncoencefálica, 
cerebelosa, de los pares craneales bajos o de la médula cervical. 

D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III3. 



© International Headache Society 2018 

145 ICHD-
III 

 

 

 
 

Notas: 
 

1. El diagnóstico de malformación de Chiari tipo I mediante RM requiere un descenso caudal de las 
amígdalas cerebelosas de 5 mm o más, o de 3 mm junto con la ocupación del espacio subaracnoideo 
en el área de la unión craneocervical demostrada con la compresión de los espacios del LCR posteriores 
y laterales al cerebelo, o altura reducida del supraoccipucio, o incremento de la pendiente del tentorio, 
o compresión del bulbo raquídeo. 

2. Casi todos (95%) los pacientes con malformación de Chiari tipo I refieren un conjunto de cinco o más 
síntomas distintivos. 

3. Los pacientes que padecen alteraciones del LCR, bien por exceso como en la hipertensión intracraneal 
idiopática o bien por defecto como en la hipotensión intracraneal espontánea secundaria a fuga del 
LCR, pueden manifestar pruebas en la RM de descenso de las amígdalas y de malformación de Chiari 
tipo I. Estos pacientes también pueden padecer cefalea relacionada con tos u otras maniobras del 
Valsava, y la manera correcta de clasificarlos sería como 7.1.1 Cefalea atribuida a hipertensión 
intracraneal idiopática o 7.2.3 Cefalea atribuida a hipotensión intracraneal espontánea. Por lo tanto, 
las alteraciones en la presión del LCR deben descartarse en todos los pacientes con cefalea y 
malformación de Chiari tipo I. 

 
 

Comentarios: La 7.7 Cefalea atribuida a malformación de Chiari tipo I suele ser similar a la 4.1 Cefalea 
tusígena primaria, con la excepción ocasional de una duración más prolongada (de minutos en lugar de 
segundos). 

Los estudios sobre prevalencia muestran hernia amigdalina de al menos 5 mm en un 0,24-3,6% de la 
población; la prevalencia disminuye en la vejez. 

El contexto clínico de la malformación de Chiari tipo I es relevante puesto que muchos de los 
individuos son asintomáticos. Existen datos contradictorios sobre el grado de hernia y la gravedad de la 
cefalea asociada y el nivel de invalidez: algunos pacientes pueden exhibir síntomas "tipo Chiari" con una 
hernia amigdalina cerebelosa mínima, mientras que otros pueden ser asintomáticos con grandes hernias. 

Los criterios de la 7.7 Cefalea atribuida a malformación de Chiari tipo I requieren validación: son 
necesarios estudios prospectivos con resultados quirúrgicos y no quirúrgicos a largo plazo. Entretanto se 
recomienda el cumplimiento férreo de los criterios tanto clínicos como radiológicos para valorar la 
intervención quirúrgica y así evitar una cirugía innecesaria con un potencial significativo de morbilidad 
quirúrgica. Los datos actuales apuntan a que, en los pacientes cuidadosamente seleccionados, responden 
mejor al tratamiento quirúrgico las cefaleas tusígenas que las cefaleas sin desencadenantes de tipo 
Valsalva y las cefaleas occipitales que las no ocipitales. 

Los datos más recientes dejan entrever una relación entre la obesidad y la probabilidad de cefalea en 
la malformación de Chiari de tipo I; este hallazgo justifica que se prosiga investigando, sobre todo desde 
el punto de vista terapéutico. 

 
7.8 Cefalea atribuida a otro trastorno intracraneal no vascular 
Descripción: Cefalea causada por un trastorno intracraneal no vascular diferente a los descritos con 
anterioridad. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Se ha demostrado la presencia de un trastorno intracraneal no vascular documentado como causante 

de cefalea, distinto de los enumerados con anterioridad. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

 
1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el inicio del trastorno intracraneal 
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no vascular. 
2. Cualquiera de las características siguientes: 

a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el agravamiento del 
trastorno intracraneal no vascular. 

b) La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultáneamente con la mejoría del 
trastorno intracraneal no vascular. 

3. La cefalea presenta las características típicas del trastorno intracraneal no vascular. 
4. Existen otras pruebas que demuestran la causalidad. 

D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 
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8. Cefalea atribuida a administración o privación de una sustancia 

 

 
8.1 Cefalea atribuida a consumo de o exposición a sustancias 

8.1.1 Cefalea por generadores de óxido nítrico (NO) 
8.1.1.1 Cefalea inmediata por generadores de óxido nítrico (NO) 
8.1.1.2 Cefalea tardía por generadores de óxido nítrico (NO) 

8.1.2 Cefalea por inhibidores de la fosfodiesterasa 
8.1.3 Cefalea por monóxido de carbono (CO) 
8.1.4 Cefalea alcohólica 

8.1.4.1 Cefalea alcohólica inmediata 
8.1.4.2 Cefalea alcohólica tardía 

8.1.5 Cefalea por cocaína 
8.1.6 Cefalea por histamina exógena 

8.1.6.1 Cefalea inmediata por histamina exógena 
8.1.6.2 Cefalea tardía por histamina exógena 

8.1.7 Cefalea provocada por el péptido relacionado con el gen de la calcitonina (CGRP) 
8.1.7.1 Cefalea inmediata provocada por el CGRP 
8.1.7.2 Cefalea tardía provocada por el CGRP 

8.1.8 Cefalea atribuida a vasopresor agudo exógeno 
8.1.9 Cefalea atribuida al uso ocasional de medicamentos no indicados contra la cefalea 
8.1.10 Cefalea atribuida al uso prolongado de medicamentos no indicados contra la cefalea 
8.1.11 Cefalea atribuida al consumo de o exposición a otras sustancias 

8.2 Cefalea por abuso de medicamentos 
8.2.1 Cefalea por abuso de ergotamínicos 
8.2.2 Cefalea por abuso de triptanes 
8.2.3 Cefalea por abuso de analgésicos no opioides 

8.2.3.1 Cefalea por abuso de paracetamol (acetaminofeno) 
8.2.3.2 Cefalea por abuso de antiinflamatorios no esteroideos (AINE) 

8.2.3.2.1 Cefalea por abuso de ácido acetilsalicílico 
8.2.3.3 Cefalea por abuso de otros analgésicos no opioides 

8.2.4 Cefalea por abuso de opioides 
8.2.5 Cefalea por abuso de combinación de analgésicos 
8.2.6 Cefalea atribuida al abuso de varias clases de fármacos sin abuso individual de los 

mismos 
8.2.7 Cefalea atribuida al abuso no especificado o no comprobado de varias clases de 

fármacos 
8.2.8 Cefalea atribuida a abuso de otros medicamentos 

8.3 Cefalea atribuida a supresión de una sustancia 
8.3.1 Cefalea por privación de cafeína 
8.3.2 Cefalea por privación de opioides 
8.3.3 Cefalea por privación de estrógenos 
8.3.4 Cefalea atribuida a privación tras uso prolongado de otras sustancias 

 

 
Clasificado en otro lugar: 

7.1.2 Cefalea atribuida a hipertensión intracraneal secundaria a trastornos metabólicos, tóxicos u 
hormonales 7.3.2. Cefalea atribuida a meningitis aséptica (no infecciosa). 

 
 
Comentario general 
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¿Cefalea primaria, secundaria o ambas? Las normas generales de atribución a otro diagnóstico se 
aplican con alguna modificación a la 8. Cefalea atribuida a administración o privación de una sustancia. 

 
1. En caso de que la primera aparición de una nueva cefalea guarde una estrecha relación temporal con 

la exposición a o privación de una sustancia, la cefalea se clasifica como secundaria atribuida a la 
exposición a o privación de dicha sustancia. Esto también se aplica cuando la nueva cefalea presenta 
las características de cualquiera de las cefaleas primarias clasificadas en la Parte I de la ICHD-III. 

2. En caso de que el empeoramiento significativo (que por lo general significa un aumento de como 
mínimo el doble respecto a la frecuencia o gravedad) o la cronificación de una cefalea preexistente 
con las características de una cefalea primaria guarde una estrecha relación temporal con la 
exposición a o privación de una sustancia, se deberían asignar tanto el diagnóstico inicial como el de 
8. Cefalea atribuida a administración o privación de una sustancia (o uno de sus tipos o subtipos), 
siempre y cuando existan pruebas fehacientes de que la administración o privación de dicha sustancia 
pueda ocasionar cefalea. 

3. Algunas subformas de cefalea atribuida a la exposición a una sustancia farmacológicamente activa 
se presentan algunas horas después de la exposición y solo en pacientes con cefalea primaria, 
semejante como fenómeno al tipo de cefalea primaria. Se les presumen unos mecanismos propios, 
reaccionan ante un estímulo no fisiológico y por ello se les considera secundarias. Se deberían asignar 
tanto el diagnóstico de la cefalea primera como el de la subforma correspondiente de 8.1 Cefalea 
atribuida a consumo de o exposición a sustancias. 

 
 
 
Introducción 
Los pacientes con 1. Migraña son fisiológicamente y quizá psicológicamente hipersensibles a una gran 
variedad de estímulos internos y externos. Se ha documentado que el alcohol, las comidas y sus aditivos, 
la ingestión y privación de sustancias químicas y de fármacos desencadenan de episodios de migraña en 
pacientes susceptibles. 

Las asociaciones entre la cefalea y las sustancias suelen ser anecdóticas, muchas de ellas se basan en 
publicaciones sobre reacciones adversas a medicamentos. El hecho que estos estímulos estén asociados 
con cefaleas no prueba la causalidad y no elimina la necesidad de considerar otras etiologías. Dado que 
estos eventos son comunes y pueden ocurrir habitualmente, la asociación entre una cefalea y la 
exposición a una sustancia podría ser mera coincidencia. La cefaleas pueden aparecer al azar. Asimismo, 
pueden ser un síntoma de una enfermedad sistémica, y los fármacos suministrados para tratarla podrían 
estar asociados con la cefalea. En concreto, en ensayos clínicos para migrañas agudas, tanto la cefalea 
como sus síntomas asociados se enumeran como reacciones adversas a pesar de ser síntomas de la 
afección que se está tratando en lugar de un resultado del tratamiento. Algunos trastornos podrían 
predisponer a una cefalea relacionada con medicamentos: ni el fármaco ni el trastorno podrían ocasionar 
cefalea por sí mismos. 

Los criterios generales para las cefaleas que aquí se enumeran son los siguientes: 
 

A. Cefalea que cumple el criterio C. 
B. Se ha producido consumo, exposición a o privación de una sustancia documentada como causante 

de cefalea. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La cefalea se desarrolla en relación temporal con el consumo, la exposición a o la privación de 
la sustancia. 

2. Cualquiera de los siguientes: 
a) La mejoría significativa o la resolución de la cefalea guardan una estrecha relación temporal 

con el abandono del consumo de o la exposición a la sustancia. 
b) La cefalea se ha aliviado o ha remitido de manera significativa dentro de un período 

definido después de la privación de la sustancia. 
3. Las características de la cefalea son las típicas del consumo, la exposición o la privación de la 

sustancia. 
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4. Existen otras pruebas que demuestran la causalidad. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 
 

 8.1 Cefalea atribuida a consumo de o exposición a sustancias 
Descripción: Cefalea ocasionada por el consumo o la exposición a una sustancia, de inicio inmediato o 
en el plazo de horas. 

 
Comentarios: La 8.1 Cefalea atribuida a consumo de o exposición a sustancias puede estar causada por 
una sustancia tóxica o como efecto no deseado de un medicamento de uso terapéutico habitual o de 
estudios experimentales. 

Se ha registrado cefalea como efecto adverso con el uso de numerosos fármacos, a menudo como 
reflejo de la alta incidencia de las cefaleas. Las cefaleas solo se consideran un efecto adverso auténtico 
cuando su frecuencia de aparición sea mayor tras la administración de fármacos activos que tras el placebo 
en ensayos con enmascaramiento doble comparativos. El diseño doble ciego también puede utilizarse para 
estudiar la relación  
entre los efectos adversos y la cefalea. En algunos casos, por ejemplo el de sustancias generadoras de 
óxido nítrico (NO), estos estudios nos han permitido comprender mejor su papel como factor 
neurotransmisor en los mecanismos de producción involucrados en las cefaleas primarias. 

En general, los pacientes con 1. Migraña son mucho más susceptibles de sufrir estas cefaleas que el 
resto de personas, y lo mismo sucede en los casos de 2. Cefalea de tipo tensional o 3.1 Cefalea en 
racimos. Un número de sustancias tales como las que generan óxido nítrico (NO) e histamina provocan 
cefaleas inmediatas tanto en voluntarios normales como en migrañosos. No obstante, en estos momentos 
queda claro que los pacientes que padecen cefaleas primarias también pueden presentar cefaleas diferidas 
una o varias horas después de que la sustancia se haya eliminado en sangre. 

Es importante conocer los potenciales efectos desencadenantes de cefalea de algunos medicamentos 
que se emplean en la práctica clínica, con el fin de etiquetar estas sustancias apropiadamente. Algunos 
agentes que por sí mismos no ocasionarían cefalea, sí podrían causarla al asociarse. Tal es el caso de, 
por ejemplo, alcohol y disulfiram. 

Paradójicamente, la mayoría de cefaleas por ingesta excesiva de alcohol podrían ser un hallazgo 
positivo, pues contribuyen a reducir el consumo de bebidas alcohólicas. 

Las sustancias que causan cefaleas como consecuencia de sus efectos tóxicos, como el monóxido de 
carbono, no pueden ser investigadas experimentalmente. Por tanto, la relación causal entre la exposición 
y la cefalea debe ser demostrada en casos clínicos donde la exposición a la sustancia haya sido accidental 
o con fines autolíticos. 

 
 8.1.1 Cefalea por generadores de óxido nítrico (NO) 

 
Descripción: Cefalea ocasionada inmediatamente o diferida después de una exposición aguda a 
generadores de óxido nítrico (NO). Se resuelve de manera espontánea. 

 
Comentarios: La 8.1.1 Cefalea por generadores de óxido nítrico (NO) suele ser pulsátil y de predominio 
frontotemporal. Todos los generadores de NO (nitrato de amilo, tetranitrato de eritritil, trinitrato de 
glicerol [TNG], mono o dinitrato de isosorbida, nitroprusiato de sodio, hexanitrato de manitol, 
tetranitrato pentaeritritilo) pueden causar la cefalea de este subtipo. 

El TNG provoca una cefalea inmediata en la mayoría de la población, pero también puede aparecer 
de manera tardía en migrañosos que cumplan los criterios de diagnóstico de la 1.1 Migraña sin aura. En 
personas con 2.3 Cefalea crónica de tipo tensional, el TNG puede provocar cefalea tardía con las 
características de 2. Cefalea de tipo tensional (se desconoce el efecto en los pacientes con 2.1 Cefalea 
episódica infrecuente de tipo tensional o 2.2 Cefalea episódica frecuente de tipo tensional). Estas 
cefaleas tardías aparecen de media unas cinco o seis horas después de la exposición. En los individuos 
con 3.1 Cefalea en racimo la cefalea tardía aparece solo durante los períodos de racimo: El TNG 
desencadena un episodio de cefalea en racimo entre una o dos horas después de su administración. 
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La cefalea es un efecto secundario del uso terapéutico de la nitroglicerina. Con el uso crónico, la 
tolerancia se produce en el plazo de una semana, y la cefalea causada por TNG desaparece en la mayoría 
de los pacientes dentro de lapso. Otros generadores de NO de uso terapéutico también podrían ocasionar 
cefalea. El mononitrato de isosorbida ha sido el eje de un ensayo con doble ciego comparativo con placebo, 
y debido a su lenta liberación de NO produce una cefalea de mayor duración que la producida por el TNG. 

 
 8.1.1.1 Cefalea inmediata por generadores de óxido nítrico (NO) 

 
Términos utilizados con anterioridad: Cefaleas provocadas por uso de nitroglicerina; cefalea de la 
dinamita; cefalea del perrito caliente. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Se ha producido la absorción de un generador de óxido nítrico (NO). 
C. La causalidad queda demostrada mediante todos los criterios siguientes: 

1. La cefalea se produce dentro de la hora siguiente a la absorción del generador de NO. 
2. La cefalea se resuelve dentro de la hora siguiente a la liberación del NO. 
3. La cefalea presenta al menos una de las siguientes cuatro características: 

a) Bilateral. 
b) Intensidad leve o moderada. 
c) Carácter pulsátil. 
d) Empeora con el ejercicio físico. 

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

 8.1.1.2 Cefalea tardía por generadores de óxido nítrico (NO) 
 

Criterios de diagnóstico: 
 

A. Cefalea en paciente con cefalea primaria que presente las características del tipo de cefalea habitual 
y que cumple el criterio C. 

B. Se ha producido la absorción de un generador de óxido nítrico (NO). 
C. La causalidad queda demostrada por las dos características siguientes: 

1. La cefalea se desarrolla dentro de las 2-12 horas siguientes a la exposición al generador de NO, 
y después de que el NO se ha eliminado de la sangre. 

2. La cefalea remite dentro de las 72 horas siguientes a la exposición. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III1. 
Nota: 

 
1. La 8.1.1.2 Cefalea tardía por generadores de óxido nítrico (NO) fenomenológicamente se asemeja a 

la cefalea primaria del paciente, pero se considera secundaria atribuida al fármaco. El paciente debería 
clasificarse conforme a la cefalea primaria y también a la 8.1.1.2 Cefalea tardía por generadores de 
óxido nítrico (NO). 

 
Comentario: Si bien la 8.1.1.2 Cefalea tardía por generadores de óxido nítrico (NO) solo se manifiesta 
en individuos con una cefalea primaria y fenomenológicamente se asemeja a ese tipo de cefalea, se 
presume que sus mecanismos son distintos. 

 
8.1.2 Cefalea por inhibidores de la fosfodiesterasa 
 

Descripción: Cefalea causada por administración de un inhibidor de la fosfodiesterasa, que se resuelve 
de manera espontánea en un período de 72 horas. 
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Criterios de diagnóstico: 
 

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Se ha administrado un inhibidor de la fosfodiesterasa. 
C. La causalidad queda demostrada mediante todos los criterios siguientes: 

1. La cefalea se desarrolla dentro de las cinco horas siguientes a la administración del inhibidor 
de la fosfodiesterasa. 

2. La cefalea remite dentro de las 72 horas siguientes a su aparición. 
3. La cefalea presenta al menos una de las siguientes cuatro características: 

a) Bilateral. 
b) Intensidad leve o moderada. 
c) Carácter pulsátil. 
d) Empeora con el ejercicio físico. 

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

Comentario: Las fosfodiesterasas son enzimas que catalizan el AMP-cíclico y el GMP-cíclico. Los 
inhibidores de la fosfodiesterasa tipo 5, sildenafilo y dipiridamol, aumentan los niveles de AMP-cíclico 
y GMP-cíclico. La cefalea resultante se asemeja a las de tipo tensional, pero en los pacientes migrañosos 
(a quienes se debe advertir este efecto adverso) presenta las características de una 1.1 Migraña sin aura. 

 
8.1.3 Cefalea por monóxido de carbono (CO)  

Término utilizado con anterioridad: Cefalea de los trabajadores de almacén. 

Descripción: Cefalea causada por exposición al monóxido de carbono que se resuelve durante las 72 
horas siguientes a su eliminación. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea bilateral que cumple el criterio C. 
B. Se ha producido exposición a monóxido de carbono (CO). 
C. La causalidad queda demostrada mediante todos los criterios siguientes: 

1. La cefalea se desarrolla dentro de las 12 horas siguientes a la exposición. 
2. La intensidad de la cefalea oscila conforme a la gravedad de la intoxicación por CO. 
3. La cefalea remite dentro de las 72 horas siguientes a la eliminación del CO. 

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

Comentarios: Típicamente, los niveles de carboxihemoglobina del 10-20% ocasionan una cefalea leve sin 
síntomas gastrointestinales ni neurológicos, los niveles del 20-30% ocasionan una cefalea moderada 
pulsátil e irritabilidad, y los niveles del 30-40% ocasionan una cefalea intensa con náuseas, vómitos y 
visión borrosa. En niveles superiores al 40%, la cefalea no suele ser un síntoma debido a la disminución 
del nivel conciencia. 

No existen estudios de calidad acerca de los efectos a largo plazo de la intoxicación por CO en la 
cefalea, pero sí se dispone de algunos datos publicados de cefalea crónica post-intoxicación por CO. 

 
 8.1.4 Cefalea alcohólica 

 
Descripción: Cefalea ocasionada inmediatamente o con retraso tras ingesta de alcohol (por lo general en 
forma de bebidas alcohólicas). Se resuelve de manera espontánea. 

 
8.1.4.1 Cefalea alcohólica inmediata 



© International Headache Society 2018 

156 Cephalalgia 38(1) 

 

 

Término utilizado con anterioridad: Cefalea por cóctel (borrachera).  

Criterios de diagnóstico: 

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Se ha ingerido alcohol. 
C. La causalidad queda demostrada mediante todos los criterios siguientes: 

1. La cefalea se desarrolla dentro de la hora siguiente a la ingestión de alcohol. 
2. La cefalea se resuelve dentro de las 72 horas siguientes al cese de la ingesta de alcohol. 
3. La cefalea presenta al menos una de las siguientes tres características: 

a) Bilateral. 
b) Carácter pulsátil. 
c) Empeora con el ejercicio físico. 

D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 
Comentario: La 8.1.4.1 Cefalea alcohólica inmediata es mucho menos frecuente que la 8.1.4.2 Cefalea 
alcohólica tardía. La dosis eficaz de alcohol para causar la primera de ellas varía: en pacientes 
migrañosos a veces puede ser muy pequeña, mientras que otras veces pueden tolerar un nivel de alcohol 
similar al de los no migrañosos. 

 
 8.1.4.2 Cefalea alcohólica tardía 

 
Término utilizado con anterioridad: Cefalea por ingesta excesiva de alcohol (resaca). 

 
Descripción: Cefalea ocasionada horas después de la ingesta de alcohol (por lo general en forma de 
bebidas alcohólicas). Se resuelve de manera espontánea tras 72 horas. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Se ha ingerido alcohol. 
C. La causalidad queda demostrada mediante todos los criterios siguientes: 

1. La cefalea se desarrolla dentro de las 5-12 horas siguientes a la ingesta de alcohol. 
2. La cefalea remite dentro de las 72 horas siguientes a su aparición. 
3. La cefalea presenta al menos una de las siguientes tres características: 

a) Bilateral. 
b) Carácter pulsátil. 
c) Empeora con el ejercicio físico. 

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

Comentario: La 8.1.4.2 Cefalea alcohólica tardía es uno de los tipos más frecuentes de cefaleas 
secundarias. Aún se desconoce si la cefalea tardía es un efecto tóxico o una manifestación de mecanismos 
similar a los de la 8.1.1.2 Cefalea tardía por generadores de NO. 

 
 8.1.5 Cefalea por cocaína 

 
Descripción: Cefalea que aparece dentro de la hora siguiente a y ocasionada por la administración de 
cocaína por cualquier vía. Se resuelve de manera espontánea tras 72 horas. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Se ha administrado cocaína por cualquier vía. 
C. La causalidad queda demostrada mediante todos los criterios siguientes: 
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1. La cefalea se desarrolla dentro de la hora siguiente a la administración de cocaína. 
2. La cefalea remite dentro de las 72 horas siguientes a la administración de cocaína. 
3. La cefalea presenta al menos una de las siguientes cuatro características: 

a) Bilateral. 
b) Intensidad leve o moderada. 
c) Carácter pulsátil. 
d) Empeora con el ejercicio físico. 

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

Comentario: Las vías de administración principales son oral ("masticar"), intranasal ("esnifar"), parenteral 
("intravenosa") e inhalada (fumar). 

 
8.1.6 Cefalea por histamina exógena 

 
Descripción: Cefalea ocasionada inmediatamente o de forma diferida tras exposición aguda a histamina. 
Se resuelve de manera espontánea. 

 
Comentarios: El efecto de la histamina es similar tanto si se administra de manera subcutánea, intravenosa 
o por inhalación. El mecanismo está mediado en primer lugar a través del receptor H1, que es casi 
completamente bloqueado por la mepiramina. 

La histamina provoca una cefalea inmediata en la mayoría de la población, pero también puede aparecer 
de manera tardía en migrañosos que cumplan los criterios de diagnóstico de la 1.1 Migraña sin aura. En 
los pacientes con 2. Cefalea de tipo tensional, la histamina puede ocasionar una cefalea tardía tensional. 
Estas cefaleas tardías aparecen de media unas cinco o seis horas después de la exposición. Los individuos 
con 3.1 Cefalea en racimos desarrollan una cefalea tardía con las características de ese trastorno solo 
durante los períodos de racimo, por lo general una o dos horas después de la exposición. 

 
 8.1.6.1 Cefalea inmediata por histamina exógena 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Se ha administrado histamina. 
C. La causalidad queda demostrada mediante todos los criterios siguientes: 

1. La cefalea se desarrolla dentro de la hora siguiente a la absorción de la histamina. 
2. La cefalea remite dentro de la hora siguiente al cese de la absorción de histamina. 
3. La cefalea presenta al menos una de las siguientes cuatro características: 

a) Bilateral. 
b) Intensidad leve o moderada. 
c) Carácter pulsátil. 
d) Empeora con el ejercicio físico. 

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

 8.1.6.2 Cefalea tardía por histamina exógena 
 

Criterios de diagnóstico: 
 

A. Cefalea en paciente con cefalea primaria que presente las características del tipo de cefalea habitual 
y que cumple el criterio C. 

B. Se ha administrado histamina. 
C. La causalidad queda demostrada por las dos características siguientes: 

1. La cefalea se desarrolla dentro de las 2-12 horas siguientes a la administración de histamina. 
2. La cefalea remite dentro de las 72 horas siguientes a la administración de histamina. 

D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III1. 
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Nota: 

 
1. La 8.1.6.2 Cefalea tardía por histamina exógena fenomenológicamente se asemeja a la cefalea 

primaria del paciente, pero se considera secundaria atribuida al fármaco. El paciente debería 
clasificarse conforme a la cefalea primaria y también a la 8.1.6.2 Cefalea tardía por histamina 
exógena. 

 
Comentario: Si bien la 8.1.6.2 Cefalea tardía por histamina exógena solo se manifiesta en individuos 
con una cefalea primaria y fenomenológicamente se asemeja a ese tipo de cefalea, se presume que sus 
mecanismos son distintos. 

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

Descripción: Cefalea ocasionada inmediatamente o con retraso tras exposición aguda al péptido 
relacionado con el gen de la calcitonina (CGRP). Se resuelve de manera espontánea. 

 
Comentarios: La administración por vía intravenosa del péptido relacionado con el gen de la calcitonina 
(CGRP) causa una cefalea inmediata. También puede ocasionar una cefalea tardía en pacientes 
migrañosos, de media entre cinco a seis horas después de la exposición, que cumple con los criterios de 
diagnóstico de la 1.1 Migraña sin aura. 

Existen cada vez más antagonistas del receptor del CGRP para los que se demuestra eficacia en el 
tratamiento agudo de la migraña. 

 
 

 8.1.7.1 Cefalea inmediata provocada por el CGRP 
 

Criterios de diagnóstico: 
 

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Se ha administrado el péptido relacionado con el gen de la calcitonina (CGRP). 
C. La causalidad queda demostrada mediante todos los criterios siguientes: 

1. La cefalea se desarrolla dentro de la hora siguiente a la absorción del CGRP. 
2. La cefalea remite dentro de la hora siguiente al cese de la absorción del CGRP. 
3. La cefalea presenta al menos una de las siguientes cuatro características: 

a) Bilateral. 
b) Intensidad leve o moderada. 
c) Carácter pulsátil. 
d) Empeora con el ejercicio físico. 

D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 
 
 
 8.1.7.2 Cefalea tardía provocada por el CGRP 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea en paciente con 1. Migraña que presenta las características del tipo de cefalea habitual y que 

cumple el criterio C. 
B. Se ha administrado el péptido relacionado con el gen de la calcitonina (CGRP). 
C. La causalidad queda demostrada por las dos características siguientes: 

1. La cefalea se desarrolla dentro de las 2-12 horas siguientes a la administración del CGRP. 
2. La cefalea remite dentro de las 72 horas siguientes al cese de la administración del CGRP. 

D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III1. 
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Nota: 

 
1. La 8.1.7.2 Cefalea tardía provocada por el CGRP fenomenológicamente se asemeja a la cefalea 

primaria del paciente, pero se considera secundaria atribuida al fármaco. El paciente debería 
clasificarse conforme al tipo o subtipo de la 1. Migraña y también de la 8.1.7.2 Cefalea tardía 
provocada por el CGRP. 

 
Comentario: Si bien la 8.1.7.2 Cefalea tardía provocada por el CGRP solo se manifiesta en individuos 
con 1. Migraña y fenomenológicamente se asemeja a ese tipo de cefalea, se presume que sus mecanismos 
son distintos. 

 
 8.1.8 Cefalea atribuida a vasopresor agudo exógeno 

 
Descripción: Cefalea que se manifiesta durante y ocasionada por un aumento repentino de la tensión 
arterial debida a un vasopresor exógeno. 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Se ha producido un aumento en la tensión arterial después de la administración de un vasopresor 

agudo exógeno. 
C. La causalidad queda demostrada por las dos características siguientes: 

1. La cefalea se desarrolla dentro de la hora siguiente a la administración del vasopresor. 
2. La cefalea remite dentro de las 72 horas siguientes al cese de la administración del 

vasopresor. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 

 8.1.9 Cefalea atribuida al uso ocasional de medicamentos no indicados contra la cefalea 
 

Descripción: Cefalea que ocurre como efecto adverso agudo después de uso ocasional de medicamentos 
no indicados contra la cefalea. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Se han tomado una o más dosis de medicamentos no indicados contra la cefalea. 
C. La causalidad queda demostrada por las dos características siguientes: 

1. La cefalea se desarrolla entre minutos y horas después de la ingesta de la medicación. 
2. La cefalea remite dentro de las 72 horas siguientes al cese de la ingesta de la medicación. 

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

Comentarios: Se ha descrito la 8.1.9 Cefalea atribuida al uso ocasional de medicamentos no indicados 
contra la cefalea como efecto adverso después de la toma de múltiples fármacos. Los fármacos más 
implicados son: atropina, digital, disulfiram, hidralazina, imipramina, nicotina, nifedipina, nimodipina y 
sildenafilo. 

Las características de la cefalea no están lo suficientemente documentadas, sobre todo en función de 
cada fármaco, pero en general se trata de una cefalea continua, difusa, con un dolor sordo de intensidad 
moderada o grave. 

 
 8.1.10 Cefalea atribuida al uso prolongado de medicamentos no indicados contra la cefalea 

 
Clasificado en otro lugar: La cefalea que se desarrolla como complicación del abuso prolongado de 
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medicamentos agudos contra la cefalea en un individuo con dolor de cabeza se clasifica como 8.2 Cefalea 
por abuso de medicamentos o alguno de sus tipos o subtipos. 

La cefalea que se manifiesta durante el período libre de tratamiento en anticonceptivos orales 
combinados se clasifica como 8.3.3 Cefalea por privación de estrógenos. 

 
Descripción: Cefalea que se ocasiona como efecto adverso después de uso prolongado de medicamentos 
no indicados contra la cefalea. No es necesariamente reversible. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea que se manifiesta ≥15 días/mes y que cumple el criterio C. 
B. Se ha producido un uso prolongado de un fármaco no indicado contra la cefalea. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el inicio del uso de la medicación. 
2. Uno o más de los siguientes: 

a) La cefalea ha empeorado de manera significativa después de un aumento de dosis de la 
medicación. 

b) La cefalea mejora de manera significativa o remite después de una reducción de la dosis de 
la medicación. 

c) La cefalea remite después de interrumpir el tratamiento. 
3. Se ha demostrado, al menos en algunos pacientes, que la medicación causa cefalea en 

tratamientos prolongados. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 

Comentarios: La dosis y duración de exposición que podrían ocasionar cefalea a largo plazo varían 
dependiendo del fármaco. El período de resolución también fluctúa, siempre y cuando el efecto sea 
reversible. 

Las hormonas exógenas suelen administrarse como anticonceptivos u hormonoterapia sustitutiva; por 
lo tanto la 8.1.10 Cefalea atribuida al uso prolongado de medicamentos no indicados contra la cefalea 
engloba la cefalea que aparece como efecto adverso durante el tratamiento hormonal (clasificada con 
anterioridad como 8.1.12 Cefalea atribuida a hormonas exógenas). El uso habitual de hormonas exógenas 
puede asociarse a un aumento en la frecuencia o a una nueva aparición de cefalea migrañosa o de otro 
tipo. En caso de que la primera aparición de una cefalea guarde una estrecha relación temporal con el 
inicio de tratamiento con hormonas exógenas, se sigue la norma general y se clasifica como 8.1.10 Cefalea 
atribuida al uso prolongado de medicamentos no indicados contra la cefalea. 
En caso de que el empeoramiento significativo (que por lo general significa un aumento de como mínimo 
el doble respecto a la frecuencia o gravedad) o la cronificación de una cefalea preexistente con las 
características de una cefalea primaria guarde una estrecha relación temporal con el empleo de hormonas 
exógenas, se deberían asignar tanto el diagnóstico inicial como el de 8.1.10 Cefalea atribuida al uso 
prolongado de medicamentos no indicados contra la cefalea. La cefalea que se manifiesta durante el 
período libre de tratamiento en anticonceptivos orales combinados se clasifica como 8.3.3 Cefalea por 
privación de estrógenos. 

La 8.1.10 Cefalea atribuida al uso prolongado de medicamentos no indicados contra la cefalea puede 
deberse a un efecto farmacológico directo de la medicación, como una vasoconstricción que desencadene 
hipertensión arterial maligna, o a un efecto secundario, como una hipertensión intracraneal inducida por 
fármacos. Esta última es una complicación reconocida del uso prolongado de esteroides anabolizantes, 
amiodarona, carbonato de litio, ácido nalidíxico, terapia con hormonas tiroideas, tetraciclina y 
minociclina. 

 
8.1.11 Cefalea atribuida al consumo de o exposición a otras sustancias 

 
Descripción: Cefalea que se manifiesta durante o poco después del consumo de o la exposición a una 
sustancia distinta de las descritas con anterioridad, como por ejemplo plantas medicinales, sustancias 
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animales u otras sustancias orgánicas e inorgánicas administradas por médicos y no médicos como 
intento de tratamiento farmacológico, pero que no están autorizados como medicamentos. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Se ha producido exposición a una sustancia distinta de las descritas con anterioridad. 
C. La causalidad queda demostrada por las dos características siguientes: 

1. La cefalea se desarrolla dentro de las 12 horas siguientes a la exposición. 
2. La cefalea remite dentro de las 72 horas siguientes a la exposición. 

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

Comentarios: La 8.1.11 Cefalea atribuida al consumo de o exposición a otras sustancias comprende la 
cefalea ocasionada por plantas medicinales, sustancias animales u otras sustancias orgánicas o 
inorgánicas administradas por médicos y no médicos como intento de tratamiento farmacológico, pero 
que no están autorizados como medicamentos. Se han registrado casos después de exposición a una serie 
de otras sustancias orgánicas e inorgánicas. Estas son las sustancias más frecuentemente implicadas: 

 
Compuestos inorgánicos: 
arsénico, borato, bromato, clorato, cobre, yodo, plomo, litio, mercurio, clorhidrato de tolazolina. 
Compuestos orgánicos: 
anilina, bálsamo, alcanfor, disulfito carbónico, tetracloruro de carbono, clordecona, EDTA, 
heptacloro, ácido sulfhídrico, queroseno, alcoholes de cadena larga, metanol, bromuro de metilo, 
clorometano, yoduro de metilo, naftalina, compuestos organofosforados (paratión, piretro). 

 
Las características de la 8.1.11 Cefalea atribuida al consumo de o exposición a otras sustancias no 

están lo suficientemente delimitadas, y casi siempre varían en función de la sustancia. En la mayoría de 
los casos se trata de una cefalea continua, difusa, con un dolor sordo de intensidad moderada a grave. 

 
 
8.2 Cefalea por abuso de medicamentos 
Términos utilizados con anterioridad: Cefalea de rebote; cefalea provocada por fármacos; cefalea por uso 
inadecuado de medicación. 

 
Clasificado en otro lugar: A los pacientes con una cefalea primaria preexistente que, junto con el abuso 
de medicación, desarrollen un nuevo tipo de cefalea o un empeoramiento de sus síntomas previos y además 
cumplan los criterios de la 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos (o a uno de sus subtipos) se les deberían 
asignar tanto este diagnóstico como el de la cefalea preexistente. Los pacientes que cumplen los criterios 
tanto para la 1.3 Migraña crónica como la 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos deberían recibir ambos 
diagnósticos. 

 
Descripción: Cefalea que aparece 15 o más días al mes en paciente con cefalea primaria preexistente como 
consecuencia del abuso habitual de medicación aguda o sintomática contra la cefalea (durante 10 o más o 
15 o más días al mes, según el fármaco) en un período superior a tres meses. Suele, aunque no siempre, 
remitir al detener el abuso de medicación. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea que aparece ≥15 días/mes en paciente con cefalea preexistente. 
B. Abuso habitual durante >3 meses de uno o más fármacos que se pueden administrar como 

tratamiento agudo y/o sintomático de la cefalea1-3. 
C. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 
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Notas: 
 

1. Los pacientes deberían clasificarse conforme a uno o más subtipos de 8.2 Cefalea por abuso de 
medicamentos según los criterios específicos de los fármacos de los que hayan abusado. Por ejemplo, 
un paciente que cumple los criterios de la 8.2.2 Cefalea por abuso de triptanes y los de una de los 
subformas de la 8.2.3 Cefalea por abuso de otros analgésicos no opioides debería recibir ambos 
diagnósticos. Sí ocurre una excepción cuando los pacientes abusan de analgésicos combinados, en 
cuyo caso se clasificarían en la 8.2.5 Cefalea por abuso de combinación de analgésicos, y no según 
las particularidades de los fármacos que integren la combinación. 

2. Los pacientes que toman varios tipos de fármacos para el tratamiento agudo o sintomático de la 
cefalea podrían estar haciéndolo de manera que suponga un abuso, incluso cuando no se esté 
abusando de los fármacos por separado. Estos casos deberían clasificarse conforme a la 8.2.6 Cefalea 
atribuida al abuso de varias clases de fármacos sin abuso individual de los mismos. 

3. Los pacientes cuyo abuso de medicamentos esté confirmado, pero sean incapaces de identificar la 
cantidad o los nombres concretos de los fármacos, se clasifican conforme a la 8.2.7 Cefalea atribuida 
al abuso no especificado o no comprobado de varias clases de fármacos hasta que se pueda recopilar 
más información. En prácticamente todos los casos se precisa seguimiento con un diario. 

 
 

Comentarios: La 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos consiste en una interacción entre un fármaco 
consumido en exceso y un paciente propenso. Entre aquellos con cefaleas primarias previamente 
diagnosticadas, la mayoría presentan 1. Migraña o 2. Cefalea de tipo tensional (o ambas); tan solo una 
minoría tienen otros diagnósticos como 3.1 Cefalea en racimos crónica o 4.10 Cefalea diaria persistente 
de novo. 

El diagnóstico de 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos es de una enorme importancia en la práctica 
clínica. Los hallazgos epidemiológicos de muchos países indican que más de la mitad de la población 
con dolor de cabeza durante 15 o más días/mes padecen 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos. Los 
datos clínicos revelan que la mayoría de los pacientes con este trastorno mejora con la retirada de la 
medicación que consume en exceso, así como su respuesta al tratamiento preventivo. Una parte 
fundamental del manejo exitoso en atención primaria de la 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos 
consiste en informar acerca de sus causas y consecuencias. A menudo no se necesita más que entregar 
un folleto informativo para evitar o interrumpir el abuso de medicación. La prevención es especialmente 
importante en pacientes propensos a sufrir cefaleas frecuentes. 

 
No obstante, el comportamiento de algunos pacientes con 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos es 

similar al que se observa en otras farmacodependencias, y la puntuación en la Escala de gravedad de la 
dependencia (Severity of Dependence Scale, SDS) es un factor pronóstico significativo de abuso de 
medicación en los pacientes con cefalea. 

En los criterios enumerados a continuación para los distintos subtipos se ha establecido la pauta de los 
días específicos de uso de medicación que se consideran abuso en función más bien de la opinión de 
expertos que de pruebas formales. 

Se sabe que los estudios transversales poblacionales que calculan la prevalencia de la 8.2 Cefalea por 
abuso de medicamentos pueden registrar la concurrencia en participantes con cefalea ≥15 días/mes y abuso 
de fármacos para tratamiento agudo y/o sintomático de la cefalea, pero apenas son capaces de recopilar 
información sobre la cefalea previa, la duración de la cefalea actual o el abuso de los medicamentos, y/o 
eso puede sustentar una presunción de causalidad. A consecuencia de esto es posible que los criterios A 
y/o B no se cumplan del todo. Siempre y cuando no se cumplan los criterios para otro diagnóstico de la 
ICHD-III, estos casos se deberían clasificar como cefalea por abuso de medicación probable, aunque la 
ICHD-III no dispone de un código para este tipo concreto. 

 
8.2.1  Cefalea por abuso de ergotamínicos 
 

Descripción: Cefalea que aparece 15 o más días al mes en paciente con cefalea primaria preexistente como 
consecuencia de la utilización de ergotamínicos durante 10 o más días al mes en un período superior a tres 
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meses. Suele, aunque no siempre, remitir al detener el abuso de medicación. 
 

Criterios de diagnóstico: 
 

A. Cefalea que cumple los criterios de la 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos. 
B. Utilización habitual de ergotamínicos durante ≥10 días/mes en un período de >3 meses. 

 
 

Comentario: La biodisponibilidad de los ergotamínicos es tan variable que no se puede definir una dosis 
mínima. 

 
8.2.2  Cefalea por abuso de triptanes 
 

Descripción: Cefalea que aparece 15 o más días al mes en paciente con cefalea primaria preexistente como 
consecuencia de la utilización de uno o más triptanes durante 10 o más días al mes en un período superior 
a tres meses. Suele, aunque no siempre, remitir al detener el abuso de medicación. 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea que cumple los criterios de la 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos. 

B. Utilización habitual de uno o más triptanes1 en cualquier formulación durante ≥10 días/mes 
durante >3 meses. 
 

Nota: 
 

1. El triptán se especificará entre paréntesis. 
 

Comentario: El abuso de triptanes en pacientes con 1.1 Migraña sin aura o 1.2 Migraña con aura podría 
aumentar la frecuencia de las crisis de la 1.3 Migraña crónica, Los datos sugieren que esto ocurre más 
rápidamente con el abuso de triptanes que con el abuso de ergotamínicos. 

 
Cefalea por abuso de analgésicos no opioides 
 

Descripción: Cefalea que aparece 15 o más días al mes en paciente con cefalea primaria preexistente 
como consecuencia de la utilización de uno o más analgésicos no opioides durante 15 o más días al mes 
en un período superior a tres meses. Suele, aunque no siempre, remitir al detener el abuso de medicación. 

 
Comentarios: Un paciente que cumpla los criterios para una o más subformas de la 8.2.3 Cefalea por 
abuso de analgésicos no opioides debería clasificarse conforme a todos los códigos pertinentes. 

Muchos pacientes utilizan más de un analgésico no opioide: el ejemplo típico es el paracetamol 
(acetaminofeno) y un antiinflamatorio no esteroideos (AINE). Para los propósitos de esta ICHD-III, 
todos los analgésicos no opioides se engloban en un único tipo; por lo tanto, un paciente que utilice más 
de un analgésico no opioide de manera acumulativa, pero no un fármaco de manera individual, durante 
15 o más días/mes se clasifica como 8.2.3 Cefalea por abuso de analgésicos no opioides (con el 
medicamento concreto indicado entre paréntesis) y no como 8.2.6 Cefalea atribuida al abuso de varias 
clases de fármacos sin abuso individual de los mismos. 

 
 8.2.3.1  Cefalea por abuso de paracetamol (acetaminofeno) 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea que cumple los criterios de la 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos. 
B. Utilización habitual de paracetamol durante ≥15 días/mes en un período de >3 meses. 

 
 8.2.3.2  Cefalea por abuso de antiinflamatorios no esteroideos (AINE) 
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Clasificado en otro lugar: El ácido acetilsalicílico es un antiinflamatorio no esteroideos (AINE), pero 
tiene una actividad singular. Por lo tanto, la 8.2.3.2.1 Cefalea por abuso de ácido acetilsalicílico tiene su 
propia subforma. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea que cumple los criterios de la 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos. 
B. Consumo habitual de uno o más antiinflamatorios no esteroideos (AINE)1, salvo ácido 

acetilsalicílico, durante ≥15 días/mes en un período de >3 meses. 
 

Nota: 
 

1. El AINE se especificará entre paréntesis. 
 
 

8.2.3.2.1 Cefalea por abuso de ácido acetilsalicílico 
 

Criterios de diagnóstico: 

A. Cefalea que cumple los criterios de la 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos. 
B. Utilización habitual de ácido acetilsalicílico durante ≥15 días/mes en un período de >3 meses. 

 
Comentario: El ácido acetilsalicílico es un antiinflamatorio no esteroideos (AINE), pero tiene una 
actividad singular. Por lo tanto, la 8.2.3.2.1 Cefalea por abuso de ácido acetilsalicílico tiene su propia 
subforma. 

 
8.2.3.3 Cefalea por abuso de otros analgésicos no opioides 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea que cumple los criterios de la 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos. 
B. Utilización habitual de analgésicos no opioides salvo paracetamol o antiinflamatorios no esteroideos 

(tampoco ácido acetilsalicílico) durante ≥15 días/mes en un período de >3 meses. 
 
 
8.2.4  Cefalea por abuso de opioides  

Criterios de diagnóstico: 

A. Cefalea que cumple los criterios de la 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos. 
B. Utilización habitual de uno o más opioides1 durante ≥10  

días/mes en un período de >3 meses. 
Nota: 

 
1. El opioide se especificará entre paréntesis. 

 
 

Comentario: Estudios prospectivos indican que los pacientes con abuso de opioides presentan la tasa de 
recaída más alta después de la supresión del tratamiento. 

 

8.2.5  Cefalea por abuso de combinación de analgésicosI  

Criterios de diagnóstico: 
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A. Cefalea que cumple los criterios de la 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos. 
B. Utilización habitual de una o más combinaciones de analgésicos1,2 durante ≥10 días/mes en un 

período de 
 >3 meses. 

 
 

Notas: 
 

1. El término combinación de analgésicos se emplea específicamente para medicación que combina dos 
fármacos de dos o más tipos, cada uno de ellos con efecto analgésico (p. ej. paracetamol y codeína) 
o como analgésico secundario (p. ej. cafeína). Las combinaciones con solo dos analgésicos no 
opioides (como ácido acetilsalicílico y paracetamol) sin un adyuvante no se consideran combinación 
de analgésicos ya que para los propósitos de la ICHD-III ambos fármacos se encuentran en la misma 
categoría. 

2. La combinación de analgésicos se especificará entre paréntesis. 
 
 

Comentarios: El mercado ofrece una gran variedad de combinación de analgésicos. La gente con cefalea 
tiende a tomarlos con frecuencia, y suelen estar implicados en la 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos. 
Por ello, la 8.2.5 Cefalea por abuso de combinación de analgésicos cuenta con su propio código. 

La combinación de analgésicos de la que más se abusa es la de analgésicos no opioides con opioides, 
butalbital y/o cafeína. 

 
8.2.6  Cefalea atribuida al abuso de varias clases de fármacos sin abuso individual de los 
mismos 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea que cumple los criterios de la 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos. 
B. Utilización habitual de cualquier combinación de ergotamínicos, triptanes, analgésicos no opioides 

y/u opioides1 durante ≥10 días/mes en un período de >3 meses sin abuso de un fármaco o grupo 
farmacológico por sí solo2. 

 
Notas: 

 
1. El fármaco o grupo farmacológico se especificará entre paréntesis. 
2. Sin abuso de un fármaco o grupo farmacológico por sí solo se refiere a que no se ha cumplido el 

criterio B de ninguno de los subtipos específicos 8.2.1-8.2.5. 
 
 

8.2.7  Cefalea atribuida al abuso no especificado o no comprobado de varias clases de 
fármacos 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea que cumple los criterios de la 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos. 
B. Las dos características siguientes: 

1. Utilización habitual de cualquier combinación de ergotamínicos, triptanes, analgésicos no 
opioides y/u opioides durante ≥10 días/mes en un período de >3 meses. 

2. No se puede establecer de manera fiable la identidad, cantidad ni el patrón de consumo o abuso 
de estos fármacos. 

 
Comentario: Son bastante frecuentes los casos de pacientes cuyo abuso de múltiples medicamentos de 
tratamiento agudo o sintomático de la cefalea está confirmado, pero que son incapaces de identificar con 
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precisión cuándo o cuánto los consumen. Si bien un registro de seguimiento con un diario durante varias 
semanas podría esclarecer la información, también retrasaría la necesaria interrupción del tratamiento. 

 
8.2.8  Cefalea atribuida a abuso de otros medicamentos 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea que cumple los criterios de la 8.2 Cefalea por abuso de medicamentos. 
B. Abuso habitual durante ≥10 días/mes en un período de >3 meses de uno o más medicamentos 

destinados al tratamiento agudo o sintomático de la cefalea, distintos de los descritos con 
anterioridad1. 

 
Nota: 

 
1. El fármaco se especificará entre paréntesis. 

 
 
 

 8.3  Cefalea atribuida a supresión de una sustancia 
Descripción: Cefalea posterior a y causada por la interrupción en el consumo de o la exposición a un 
medicamento u otra sustancia que ha tenido lugar durante semanas o meses. 

 
 8.3.1  Cefalea por privación de cafeína 

 
Descripción: Cefalea que se manifiesta dentro de las 24 horas siguientes a la interrupción del consumo 
habitual de cafeína por encima de 200 mg/día durante más de dos semanas. Se resuelve de manera 
espontánea durante los siete días siguientes a la ausencia de consumo. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea que cumple el criterio C. 
B. Interrupción o retraso en un consumo de cafeína >200 mg/día durante > 2 semanas. 
C. La causalidad queda demostrada por las dos características siguientes: 

1. La cefalea se desarrolla dentro de las 24 horas siguientes al último consumo de cafeína. 
2. Cualquiera de las características siguientes: 

a) La cefalea se alivia dentro de la hora siguiente a la ingesta de 100 mg de cafeína. 
b) La cefalea se resuelve dentro de los siete días siguientes a la privación total de la ingesta 

de cafeína. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 

8.3.2  Cefalea por privación de opioides 
 

Descripción: Cefalea que se manifiesta dentro de las 24 horas siguientes a la interrupción de la utilización 
diaria de opioides durante más de tres meses. Se resuelve de manera espontánea durante los siete días 
siguientes a la ausencia de consumo. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea que cumple el criterio C. 
B. Utilización diaria de opioides durante >3 meses, que es interrumpida. 
C. La causalidad queda demostrada por las dos características siguientes: 

1. La cefalea se desarrolla dentro de las 24 horas siguientes a la última utilización de opioides. 
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2. La cefalea se resuelve dentro de los siete días siguientes a la privación total de opioides. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 

8.3.3  Cefalea por privación de estrógenos 
 

Descripción: Cefalea o migraña que se desarrolla dentro de los cinco días siguientes a la interrupción de 
la utilización diaria de estrógenos exógenos durante tres semanas o más (por lo general durante el período 
libre de tratamiento en anticonceptivos orales combinados o después de una tanda de estrogenoterapia 
sustitutiva). Se resuelve de manera espontánea durante los siete días siguientes a la ausencia de consumo. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea o migraña que cumple el criterio C. 
B. Utilización diaria de estrógenos exógenos durante ≥3 semanas, que es interrumpida. 
C. La causalidad queda demostrada por las dos características siguientes: 

1. La cefalea o migraña se desarrolla dentro de los cinco días siguientes a la última utilización de 
estrógenos. 

2. La cefalea o migraña se resuelve dentro de los tres días siguientes a su aparición. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 

Comentario: La interrupción de una tanda de estrógenos exógenos (por lo general durante el período libre 
de tratamiento en anticonceptivos orales combinados o después de una tanda de estrogenoterapia 
sustitutiva) puede ocasionar cefalea o migraña. 

 
 8.3.4  Cefalea atribuida a privación tras uso prolongado de otras sustancias 

 
Descripción: Cefalea posterior a y ocasionada por la retirada del consumo o exposición crónicos a un 
medicamento o sustancia distinto de los descritos con anterioridad. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea que cumple el criterio C. 
B. Consumo diario de una sustancia distinta a las descritas con anterioridad, durante >3 meses, que es 

interrumpido. 
C. La causalidad queda demostrada por las dos características siguientes: 

1. La aparición de la cefalea guarda una estrecha relación temporal con la privación de la 
sustancia. 

2. La cefalea se resuelve dentro de los tres meses siguientes a la privación total de la sustancia. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 

Comentarios: Se ha sugerido, si bien sin pruebas concluyentes, que la privación del consumo crónico de 
las siguientes podría causar cefalea: corticoesteroides, antidepresivos tricíclicos, inhibidores selectivos de 
recaptación de la serotonina, antiinflamatorios no esteroideos (AINE). 

Cabe la posibilidad de que existan otras sustancias aún sin identificar. 
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9. Cefalea de origen infeccioso 

 
 

9.1 Cefalea atribuida a infección intracraneal 
9.1.1 Cefalea atribuida a meningitis o meningoencefalitis bacterianas 

9.1.1.1 Cefalea aguda atribuida a meningitis o meningoencefalitis bacterianas 
9.1.1.2 Cefalea crónica atribuida a meningitis o meningoencefalitis bacterianas 
9.1.1.3 Cefalea persistente atribuida a meningitis o meningoencefalitis bacterianas previas 

9.1.2 Cefalea atribuida a meningitis o encefalitis víricas 
9.1.2.1 Cefalea atribuida a meningitis vírica 
9.1.2.2 Cefalea atribuida a encefalitis vírica 

9.1.3 Cefalea atribuida a micosis u otra parasitosis intracraneal 
9.1.3.1 Cefalea aguda atribuida a micosis u otra parasitosis intracraneal 
9.1.3.2 Cefalea crónica atribuida a micosis u otra parasitosis intracraneal 

9.1.4 Cefalea atribuida a infección cerebral localizada 
9.2 Cefalea atribuida a infección sistémica 

9.2.1 Cefalea atribuida a infección bacteriana sistémica 
9.2.1.1 Cefalea aguda atribuida a infección bacteriana sistémica 
9.2.1.2 Cefalea crónica atribuida a infección bacteriana sistémica 

9.2.2 Cefalea atribuida a infección vírica sistémica 
9.2.2.1 Cefalea aguda atribuida a infección vírica sistémica 
9.2.2.2 Cefalea crónica atribuida a infección vírica sistémica 

9.2.3 Cefalea atribuida a otras infecciones sistémicas 
9.2.3.1 Cefalea aguda atribuida a otras infecciones sistémica 
9.2.3.2 Cefalea crónica atribuida a otras infecciones sistémicas 

 

 
 
 
 
Clasificado en otro lugar: 
Las cefaleas por infecciones extracraneales (como infecciones óticas, oculares y sinusales) se clasifican 
como subtipos de la 11. Cefalea o dolor facial atribuidos a trastornos del cráneo, cuello, ojos, oídos, 
nariz, senos paranasales, dientes, boca o de otras estructuras faciales o cervicales. 

 
 
Comentarios generales 
La tríada de cefalea, fiebre y náuseas/vómitos son altamente indicativos de 9. Cefalea de origen infeccioso 
La probabilidad aumenta si el letargo o las convulsiones también forman parte del cuadro clínico. 
¿Cefalea primaria, secundaria o ambas? Las normas generales de atribución a otro diagnóstico se 
aplican a la 9. Cefalea de origen infeccioso. 

 
1. En caso de que la primera aparición de una cefalea guarde una estrecha relación temporal con una 

infección, la cefalea se clasifica como secundaria atribuida a dicha infección. Esto también se aplica 
cuando la nueva cefalea presenta las características de cualquiera de las cefaleas primarias 
clasificadas en la Parte I de la ICHD-III. 

2. En caso de que el empeoramiento significativo (que por lo general significa un aumento de como 
mínimo el doble respecto a la frecuencia o gravedad) o la cronificación de una cefalea preexistente 
con las características de una cefalea primaria guarde una estrecha relación temporal con una 
infección, se deberían asignar tanto el diagnóstico inicial como el de 9. Cefalea de origen infeccioso 
(o uno de sus tipos o subtipos), siempre y cuando existan pruebas fehacientes de que este trastorno 
pueda ocasionar cefalea. 
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¿Aguda, crónica o persistente? La 9. Cefalea de origen infeccioso suele ser consecuencia de una 
infección activa que se resuelve dentro de los tres meses siguientes a la erradicación de la infección. En 
algunos casos, dependiendo del microbio patógeno, la infección no puede ser tratada con éxito y se 
mantiene activa. La cefalea podría no desaparecer debido a que la causa continúa presente, y pasados 
tres meses se consideraría crónica. 

En otros casos menos frecuentes, la infección remite o se erradica pero la cefalea no se resuelve; 
después de tres meses, por ello la cefalea se considera persistente (conforme al resto de cefaleas 
secundarias). 

Del mismo modo se han definido las subformas aguda y crónica de la cefalea por infecciones activas 
o recientes, en ocasiones en contraste con las subformas persistentes de la cefalea postinfecciosa (ver, 
por ejemplo, 9.1.1.1 Cefalea aguda atribuida a meningitis o meningoencefalitis bacterianas, 9.1.1.2 
Cefalea crónica atribuida a meningitis o meningoencefalitis bacterianas y 9.1.1.3 Cefalea persistente 
atribuida a meningitis o meningoencefalitis bacterianas previas). El objetivo es distinguir y separar dos 
mecanismos probablemente diferentes y dos planteamientos de manejo distintos. 

 
 
Introducción 
La cefalea es un acompañante común de las viriasis sistémicas, como la gripe. También es frecuente que 
curse con sepsis. En raras ocasiones puede unirse a otras infecciones sistémicas. 

En las infecciones intracraneales la cefalea es habitualmente el primero y más frecuente de los 
síntomas que se presentan. La aparición de un nuevo tipo de cefalea difusa y asociada con síntomas 
neurológicos focales o alteraciones del estado mental, sensación de malestar general o fiebre debe dirigir 
la atención del médico hacia una posible infección intracraneal, incluso en ausencia de rigidez cervical. 

Por desgracia no existen buenos estudios prospectivos de las cefaleas asociadas a infecciones 
intracraneales; en caso de falta de pruebas, los criterios de diagnóstico de algunos subtipos de 9.1 Cefalea 
atribuida a infección intracraneal dependen en parte del consenso general, también del de los expertos en 
infecciones neurológicas. 

Los criterios generales de este capítulo, que se deben respetar lo máximo que sea posible, son los 
siguientes: 

 
A. Cefalea que cumple el criterio C. 
B. Se ha diagnosticado una infección, o una secuela de una infección, documentada como causante de 

cefalea. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el inicio de la infección. 
2. Cualquiera de las características siguientes: 

a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el agravamiento de 
la infección. 

b) La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultáneamente con la mejoría o 
remisión de la infección. 

3. La cefalea presenta las características típicas de la infección. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 
 
9.1 Cefalea atribuida a infección intracraneal 
Descripción: Cefalea de duración variable, rara vez persistente, ocasionada por infección intracraneal 
bacteriana, vírica, micótica o parasitaria o por secuelas de algunas de esas infecciones. 

 
9.1.1 Cefalea atribuida a meningitis o meningoencefalitis bacterianas 

 
Descripción: Cefalea de duración variable por meningitis o meningoencefalitis bacterianas. Puede 
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manifestarse en el contexto de síntomas gripales leves. Suele ser aguda y aparecer junto con rigidez 
cervical, náuseas, fiebre y alteraciones del estado mental y/u otros síntomas y/o signos neurológicos. En 
la mayoría de casos remite después de que se haya erradicado la infección, pero en raras ocasiones se 
convierte en persistente. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea de cualquier duración que cumple el criterio C. 
B. Se han diagnosticado meningitis o meningoencefalitis bacterianas. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición de la cefalea guarda una estrecha relación temporal con el inicio del la meningitis 
o meningoencefalitis bacterianas. 

2. La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el agravamiento de la 
meningitis o meningoencefalitis bacterianas. 

3. La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultáneamente con la mejoría de la 
meningitis o meningoencefalitis bacterianas. 

4. La cefalea presenta cualquiera de las características siguientes: 
a) Holocraneal. 
b) Localizada en la nuca y asociada a rigidez cervical. 

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

Comentarios: La cefalea es el síntoma más común y puede ser el primer síntoma en este tipo de 
infecciones. Debería sospecharse la presencia de 9.1.1 Cefalea atribuida a meningitis o 
meningoencefalitis bacterianas siempre que la cefalea se manifieste junto con fiebre, alteraciones del 
estado mental (también con somnolencia), déficits neurológicos focales o crisis epilépticas 
generalizadas. En el caso de la encefalitis, los déficits asociados comprenden trastornos del lenguaje o 
auditivos, diplopía, hipoestesia en algunas partes del cuerpo, debilidad muscular, parálisis parcial de 
extremidades, alucinaciones, trastornos de la personalidad, facultades mentales disminuidas, pérdida del 
conocimiento, demencia grave súbita y/o amnesia. 

No obstante, en la mayoría de los casos de infección intracraneal bacteriana es muy complicado 
discernir la afectación puramente meníngea de la afectación puramente encefálica. Además, esta 
distinción no conduce a planteamientos diferentes para evaluar o escoger un tratamiento. Por lo tanto, la 
cefalea por meningitis bacteriana y la cefalea por encefalitis bacteriana se han incluido en el mismo 
subgrupo de 9.1.1 Cefalea atribuida a meningitis o meningoencefalitis bacterianas. 

Existe una serie de microorganismos que pueden causar meningitis o encefalitis, como Streptococcus 
pneumoniae, Neisseria meningitidis o Listeria monocytogenes, entre otros. La inmunidad subyacente es 
muy importante ya que la inmunosupresión (debida al VIH o posterior a un trasplante y otros tratamientos 
inmunodepresores) incluye en la predisposición, así como en los perfiles clínico y biológico. 

La estimulación directa de las terminaciones nerviosas sensitivas localizadas en la meninges 
producida por la infección bacteriana ocasiona el inicio de la cefalea. Los productos bacterianos 
(toxinas), los mediadores de inflamación como la bradiquinina, las prostaglandinas y las citocinas y otras 
sustancias liberadas por la inflamación no solo ocasionan dolor de manera directa sino que también 
producen una sensibilización al dolor y la liberación de neuropéptidos. En el caso de la encefalitis, el 
aumento de la presión intracraneal podría asimismo desempeñar un papel en la aparición de la cefalea. 

En la mayoría de los casos, la cefalea remite una vez se ha resuelto la infección. Sin embargo, la 
infección puede continuar activa durante meses, dando lugar a una cefalea crónica. En una minoría de 
casos la cefalea persiste durante más de tres meses después de la resolución de la infección causal. Se 
describen a continuación, por tanto, tres subformas distintas de 9.1.1 Cefalea atribuida a meningitis o 
meningoencefalitis bacterianas, puesto que la fisiopatología y el tratamiento serán diferentes según la 
infección se haya erradicado completamente o continúe activa. 

 
 9.1.1.1 Cefalea aguda atribuida a meningitis o meningoencefalitis bacterianas 
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Criterios de diagnóstico: 
 

A. Cefalea que cumple los criterios de la 9.1.1 Cefalea atribuida a meningitis o meningoencefalitis 
bacterianas y el criterio B. 

B. Presencia de cefalea durante >3 meses. 
 
 
 9.1.1.2 Cefalea crónica atribuida a meningitis o meningoencefalitis bacterianas 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea que cumple los criterios de la 9.1.1 Cefalea atribuida a meningitis o meningoencefalitis 

bacterianas y el criterio C. 
B. La meningitis o meningoencefalitis bacterianas continúan activas1 o se han resuelto dentro de los 

últimos tres meses. 
C. Presencia de cefalea durante >3 meses. 

 
Nota: 

 
1. Se ha demostrado por realce focal o multifocal descrito en RM con contraste y/o por persistencia de 

linfocitosis del líquido cefalorraquídeo (LCR) con o sin hallazgos de patología en la barrera 
hematoencefálica. 

 
 
 9.1.1.3 Cefalea persistente atribuida a meningitis o meningoencefalitis bacterianas previas 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea que cumplía previamente los criterios de la 9.1.1 Cefalea atribuida a meningitis o 

meningoencefalitis bacterianas y el criterio C. 
B. Han remitido la meningitis o meningoencefalitis bacterianas. 
C. La cefalea persiste durante >3 meses después de la resolución de la meningitis o la 

meningoencefalitis bacterianas. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 

9.1.2 Cefalea atribuida a meningitis o encefalitis víricas 
 

Descripción: Cefalea causada por meningitis o encefalitis víricas que típicamente presenta rigidez 
cervical y fiebre y que en ocasiones se asocia, dependiendo del alcance de la infección, a síntomas o 
signos neurológicos, entre los que se incluyen alteraciones del estado mental. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Se han diagnosticado meningitis o encefalitis víricas. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición de la cefalea guarda una estrecha relación temporal con el inicio del la meningitis 
o encefalitis víricas. 

2. La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el agravamiento de la 
meningitis o encefalitis víricas. 

3. La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultáneamente con la mejoría de la 
meningitis o encefalitis víricas. 

4. La cefalea presenta cualquiera de las características siguientes: 
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a) Holocraneal. 
b) Localizada en la nuca y asociada a rigidez cervical. 

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

Comentarios: Debería sospecharse la presencia de 9.1.2 Cefalea atribuida a meningitis o encefalitis 
víricas siempre que el dolor de cabeza curse junto con fiebre, rigidez cervical, fotofobia, náuseas y/o 
vómitos. 

Si bien los enterovirus suponen la mayoría de los casos de 9.1.2 Cefalea por meningitis o encefalitis 
víricas, existen numerosos virus que también pueden causarla: arbovirus, virus de la poliomielitis, virus 
ECHO, virus de Coxsackie, herpes simple, adenovirus o virus de la parotiditis, entre otros. La reacción 
en cadena de la polimerasa (RCP) en LCR facilita el diagnóstico específico en la mayoría de los casos. 
Una RCP en LCR positiva para el virus del herpes simple (VHS), de tipo 1 o 2, y para la serología de 
ADN de VHS-1 y VHS-2 presuponen el diagnóstico de encefalitis por herpes simple. En algunos casos, 
la RCP en LCR da positivo para los tipos 6 o 7 del virus del herpes humano (VHV). 
Se ha demostrado que el límite inferior de detección de la RCP se reduce más de la mitad si la prueba se 
lleva a cabo una semana después del inicio de los síntomas, pudiendo ofrecer un resultado negativo falso. 
Cuando el resultado de la RCP después de una semana es negativo, el diagnóstico puede establecerse 
conforme a un cociente anormal de LCR/anticuerpos en sangre. 

Al igual que con las infecciones intracraneales bacterianas, puede ser muy complicado discernir la 
afectación puramente meníngea de la afectación puramente encefálica. Es importante, sin embargo, 
establecer y mantener esta distinción, pues los diagnósticos de ambas patologías difieren y el pronóstico 
de la afectación encefálica es peor. Por ello se otorgan criterios diferentes para 9.1.2.1 Cefalea atribuida 
a meningitis vírica y 9.1.2.2 Cefalea atribuida a encefalitis vírica. 

Al contrario que con la 9.1.1 Cefalea atribuida a meningitis o meningoencefalitis bacterianas, no se 
ha registrado ninguna subforma postinfecciosa persistente de 9.1.2 Cefalea atribuida a meningitis o 
encefalitis víricas, de modo que no se ha contemplado incluirla en la clasificación. 

 
 

 9.1.2.1 Cefalea atribuida a meningitis vírica 
 

Criterios de diagnóstico: 
 

A. Cefalea que cumple los criterios de la 9.1.2 Cefalea atribuida a meningitis o encefalitis víricas. 
B. En las pruebas de neurodiagnóstico por imagen solo hay realce en la leptomeninge. 

 
 

 9.1.2.2 Cefalea atribuida a encefalitis vírica 
 

Criterios de diagnóstico: 
 

A. Cefalea que cumple los criterios de la 9.1.2 Cefalea atribuida a meningitis o encefalitis víricas. 
B. Cualquiera de las características siguientes: 

1. Las pruebas de neurodiagnóstico por la imagen muestran edema cerebral difuso o multifocal1. 
2. Al menos uno de los siguientes: 

a) Alteraciones del estado mental. 
b) Déficits neurológicos focales. 
c) Crisis epilépticas. 

 
Nota: 

 
1. Puede existir un realce leptomeníngeo. 
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Comentarios: El dolor suele ser difuso, centrado en las regiones frontal y/o retroorbitaria, intenso o muy 
intenso, de carácter pulsátil u opresivo. 

Debería sospecharse la presencia de 9.1.2.2 Cefalea atribuida a encefalitis vírica siempre que el dolor 
de cabeza curse con alteraciones del estado mental (también disminución del nivel de conciencia), 
déficits neurológicos focales y/o crisis epilépticas. Otros déficits neurológicos asociados son trastornos 
del lenguaje o auditivos, diplopía, hipoestesia en algunas partes del cuerpo, debilidad muscular, parálisis 
parcial de extremidades, ataxia, alucinaciones, trastornos de la personalidad, pérdida del conocimiento 
y/o amnesia. 

 
9.1.3 Cefalea atribuida a micosis u otra parasitosis intracraneal 

 
Descripción: Cefalea de duración variable por micosis u otra parasitosis intracraneal. Suele manifestarse 
en el contexto de inmunodepresión congénita o adquirida. En la mayoría de casos remite después de que 
se haya erradicado la infección, rara vez se convierte en persistente. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Se ha diagnosticado micosis u otra parasitosis intracraneal. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición de la cefalea guarda una estrecha relación temporal con el inicio de la micosis u 
otra parasitosis intracraneal. 

2. La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el agravamiento de la 
micosis u otra parasitosis intracraneal. 

3. La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultáneamente con la mejoría de la micosis 
u otra parasitosis intracraneal. 

4. La cefalea aparece de manera progresiva1 y cumple  
Cualquiera de las características siguientes: 
a) Holocraneal. 
b) Localizada en la nuca y asociada a rigidez cervical. 

D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III2. 
 
 

Notas: 
 

1. La sintomatología clínica tiende a desarrollarse durante semanas, de manera paralela al nivel de 
inmunodepresión. 

2. Las mejores herramientas para el diagnóstico precoz son TAC o RM. 
 
 

Comentarios: Debería sospecharse la presencia de 9.1.3 Cefalea atribuida a micosis u otra parasitosis 
intracraneal siempre que la cefalea se manifieste junto con fiebre, alteraciones del estado mental 
(también disminución del nivel de conciencia) y/o varios déficits neurológicos focales de gravedad 
creciente, y las pruebas de neurodiagnóstico por la imagen muestren realce leptomeníngeo y/o edema 
cerebral difuso. 

Entre los hongos que pueden causar meningitis y/o encefalitis se incluyen Candida, Aspergillus y 
Cryptococcus neoformans; entre los parásitos se incluye toxoplasma. Además del cultivo del líquido 
cefalorraquídeo (LCR) y pruebas de la RCP en LCR, otras pruebas del LCR y sanguíneas integran la 
detección directa (detección citológica, visualización microscópica, cultivo e identificación de elementos 
micóticos en las muestras biológicas) e indirecta del patógeno (identificación de un antígeno u otro 
elemento de la cápsula). En el caso de la aspergilosis, el antígeno galactomanano puede detectarse en los 
líquidos biológicos (suero, lavado broncoalveolar o LCR). En otras micosis sistémicas, el suero 1,3-β-D-
glucano podría facilitar el diagnóstico. La tinción con tinta china colorea la cápsula criptocócica. 

Cabe resaltar que las micosis u otras parasitosis meníngeas o encefálicas se manifiestan casi 
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exclusivamente en pacientes inmunodeprimidos o en ancianos. En concreto, los grupos de riesgo serían 
los siguientes: 

 
1) Individuos con neutropenia significativa (<500 neutrófilos/mm3). 
2) Individuos que han recibido alotrasplantes de células madre hematopoyéticas. 
3) Individuos que sigan un tratamiento esteroideo crónico (prednisona 0,3 mg/kg/día o equivalente 

durante más de tres semanas). 
4) Individuos que siguen o han seguido (en los últimos 90 días) un tratamiento con fármacos 

inmunodepresores (ciclosporina, anti-TNF, anticuerpos monoclonales, análogos de nucleósidos). 
5) Individuos con inmunodeficiencia hereditaria grave. 

 
Una subforma postinfecciosa persistente de la 9.1.3 Cefalea atribuida a micosis u otra parasitosis 

intracraneal no está respaldada por suficientes datos; solo aparece en el Apéndice como A9.1.3.3 Cefalea 
persistente atribuida a micosis intracraneal u otra parasitosis previa. 

 
 9.1.3.1 Cefalea aguda atribuida a micosis u otra parasitosis intracraneal 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea que cumple los criterios de la 9.1.3 Cefalea atribuida a micosis y otra parasitosis 

intracraneal y el criterio B. 
B. Presencia de cefalea durante <3 meses. 
 Cefalea crónica atribuida a micosis u otra parasitosis intracraneal 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea que cumple los criterios de la 9.1.3 Cefalea atribuida a micosis y otra parasitosis 

intracraneal y el criterio B. 
B. Presencia de cefalea durante >3 meses. 

 
 

9.1.4 Cefalea atribuida a infección cerebral localizada 
 

Descripción: Cefalea ocasionada por absceso cerebral, empiema subdural, granuloma infeccioso u otra 
lesión infeccionsa localizada que suele manifestarse junto con fiebre, déficits neurológicos focales y/o 
alteraciones del estado mental (incluyendo disminución del nivel de conciencia). 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. La existencia de una infección cerebral localizada se ha demostrado con pruebas de 

neurodiagnóstico por la imagen y/o con análisis de las muestras. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el desarrollo de la infección 
cerebral localizada, o condujo a su descubrimiento. 

2. La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el deterioro de la 
infección cerebral localizada, demostrado con cualquiera de los siguientes: 
a) Empeoramiento de otros síntomas y/o signos clínicos derivados de la infección cerebral 

localizada. 
b) Hallazgos de un aumento de tamaño (o de ruptura, en caso de absceso cerebral) de la 

infección cerebral localizada. 
3. La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultáneamente con la mejoría de la 

infección cerebral localizada. 
4. La cefalea presenta al menos una de las siguientes cuatro características: 
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a) Aumento gradual de la intensidad, durante varias horas o días, de moderada a severa. 
b) Empeorada por esfuerzo u otras maniobras de Valsalva. 
c) Cursa con fiebre, náuseas y/o vómitos. 
d) Unilateral e ipsilateral a la infección cerebral localizada. 

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

Comentarios: Los abscesos cerebrales por lo general son causados por bacterias anaeróbicas o, a veces, 
mixtas, a menudo incluyendo estreptococos o bacteroides anaeróbicos. Los estafilococos son frecuentes 
tras un traumatismo craneoencefálico, intervención neuroquirúrgica o endocarditis. Las enterobacterias 
son frecuentes en otitis crónicas. Los hongos (como el Aspergillus) y los protozoos (como el Toxoplasma 
gondii, sobre todo en pacientes con infección por el VIH) pueden producir abscesos. 

El empiema subdural a menudo es secundario a sinusitis u otitis media. También puede ser una 
complicación de la meningitis. Los granulomas cerebrales pueden cursar con cisticercosis, sarcoidosis, 
toxoplasmosis y aspergilosis. 

Los mecanismos causantes de la 9.1.4 Cefalea atribuida a infección cerebral localizada engloban la 
compresión directa, la irritación de las estructuras meníngeas y/o arteriales, la hipertensión intracraneal y 
la fiebre. Cefalea atribuida empiema subdural, que generalmente se manifiesta junto con fiebre y síntomas 
o signos clínicos de irritación meníngea y un aumento de la presión intracraneal. 

 
 
9.2 Cefalea atribuida a infección sistémica 
Clasificado en otro lugar: La cefalea atribuida a meningitis o encefalitis que se curse con una infección 
sistémica debería ser clasificada como 9.1 Cefalea atribuida a infección intracraneal. 

 
Descripción: Cefalea de duración variable por infección sistémica, que por lo general se cursa con otros 
síntomas y/o signos clínicos de la infección. 

 
Comentarios: La cefalea en infecciones sistémicas suele ser un síntoma relativamente inespecífico que no 
ayuda al diagnóstico. Estas patologías están mayoritariamente dominadas por la fiebre, el malestar general 
y otros síntomas sistémicos. No obstante, algunas infecciones, sobre todo la gripe, pueden manifestar 
cefalea como síntoma destacado junto con la fiebre u otros síntomas. En caso de que una infección 
sistémica curse con meningitis o meningoencefalitis, cualquier cefalea derivada de la infección deberá 
clasificarse conforme al trastorno pertinente como subtipo de la 9.1 Cefalea atribuida a infección 
intracraneal. 

En las enfermedades infecciosas, la cefalea suele coexistir con fiebre y puede depender de ella, pero 
también puede manifestarse en ausencia de fiebre. La naturaleza exacta de estos mecanismos todavía 
precisa más investigaciones. Entretanto, la enorme desigualdad en la tendencia a causar cefalea indica que 
las infecciones sistémicas no tienen este efecto simplemente a través de la fiebre ni los pirógenos exógenos 
o endógenos. Los mecanismos causantes de cefalea engloban los efectos directos de los propios 
microorganismos. Suelen involucrarse varias células (microglía activada y monocitos y macrófagos, 
astrocitos activados y barrera hematoencefálica y células endoteliales) junto con diversos mediadores 
inflamatorios (citocinas, glutamato, y sistemas COX-2/PGE2, NO–iNOS y de especies reactivas del 
oxígeno). 

 
9.2.1 Cefalea atribuida a infección bacteriana sistémica 

 
Descripción: Cefalea ocasionada por y que se manifiesta en asociación con otros síntomas y signos 
clínicos de infección vírica sistémica, en ausencia de meningitis o meningoencefalitis. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea de cualquier duración que cumple el criterio C. 
B. Las dos características siguientes: 

1. Se ha diagnosticado infección bacteriana sistémica. 
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2. No se ha demostrado afectación meníngea ni meningoencefálica. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el inicio de la infección bacteriana 
sistémica. 

2. La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el agravamiento de la 
infección bacteriana sistémica. 

3. La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultáneamente con la mejoría o remisión 
de la infección bacteriana sistémica. 

4. La cefalea presenta una de las características siguientes, o ambas: 
a) Dolor difuso. 
b) Intensidad moderada o fuerte. 

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

 9.2.1.1 Cefalea aguda atribuida a infección bacteriana sistémica 
 

Criterios de diagnóstico: 
 

A. Cefalea que cumple los criterios de la 9.2.1 Cefalea atribuida a infección bacteriana sistémica y el 
criterio B. 

B. Presencia de cefalea durante <3 meses. 
 
 
 9.2.1.2 Cefalea crónica atribuida a infección bacteriana sistémica 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea que cumple los criterios de la 9.2.1 Cefalea atribuida a infección bacteriana sistémica y el 

criterio B. 
B. Presencia de cefalea durante >3 meses. 

 
9.2.2 Cefalea atribuida a infección vírica sistémica 

 
Descripción: Cefalea ocasionada por y que se manifiesta en asociación con otros síntomas y signos 
clínicos de infección vírica sistémica, en ausencia de meningitis o meningoencefalitis. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea de cualquier duración que cumple el criterio C. 
B. Las dos características siguientes: 

1. Se ha diagnosticado infección vírica sistémica. 
2. No se ha demostrado afectación meníngea ni encefálica. 

C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 
1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el inicio de la infección vírica 

sistémica. 
2. La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el agravamiento de la 

infección vírica sistémica. 
3. La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultáneamente con la mejoría o remisión de 

la infección vírica sistémica. 
4. La cefalea presenta una de las características siguientes, o ambas: 

a) Dolor difuso. 
b) Intensidad moderada o fuerte. 

D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 
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 9.2.2.1 Cefalea aguda atribuida a infección vírica sistémica 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea que cumple los criterios de la 9.2.2 Cefalea atribuida a infección vírica sistémica y el criterio 

B. 
B. Presencia de cefalea durante <3 meses. 

 
 
 9.2.2.2 Cefalea crónica atribuida a infección vírica sistémica 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea que cumple los criterios de la 9.2.2 Cefalea por infección vírica sistémica y el criterio C. 
B. La infección vírica sistémica continúa activa o se ha resuelto dentro de los últimos tres meses. 
C. Presencia de cefalea durante >3 meses. 
 
9.2.3 Cefalea atribuida a otras infecciones sistémicas 

 
Descripción: Cefalea ocasionada por y que se manifiesta en asociación con otros síntomas y signos 
clínicos de micosis sistémica o infección por protozoos u otras parasitosis, en ausencia de meningitis o 
meningoencefalitis. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Las dos características siguientes: 

1. Se ha diagnosticado micosis sistémica o infección por protozoos u otras parasitosis. 
2. No se ha demostrado afectación meníngea ni meningoencefálica. 

C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 
1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el inicio de la infección sistémica 

o infestación. 
2. La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el agravamiento de la 

infección sistémica o infestación. 
3. La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultáneamente con la mejoría de la 

infección sistémica o infestación. 
4. La cefalea presenta una de las características siguientes, o ambas: 

a) Dolor difuso. 
b) Intensidad moderada o fuerte. 

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

Comentarios: Se trata de un grupo heterogéneo y mal definido de infecciones sistémicas, que se 
manifiesta especialmente en pacientes inmunodeprimidos o en determinadas zonas geográficas. Los 
hongos que suelen implicarse son los hongos patógenos (Cryptococcus neoformans, Histoplasma 
capsulatum y Coccidioides immitis) y los hongos oportunistas (géneros Candida y Aspergillus, entre 
otros). Entre los protozoos, las infecciones por Pneumocystis carinii y Toxoplasma gondii pueden causar 
cefalea. También se han registrado casos de cefalea por el nematodo Strongyloides stercoralis. 

 
 9.2.3.1 Cefalea aguda atribuida a otras infecciones sistémicas 

 
Criterios de diagnóstico: 
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A. Cefalea que cumple los criterios de la 9.2.3 Cefalea atribuida a otras infecciones sistémicas y el 
criterio B. 

B. Presencia de cefalea durante <3 meses. 
 
 9.2.3.2 Cefalea crónica atribuida a otras infecciones sistémicas 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea que cumple los criterios de la 9.2.3 Cefalea atribuida a otras infecciones sistémicas y el 

criterio C. 
B. Presencia de cefalea durante >3 meses. 
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10. Cefalea atribuida a trastorno de la homeostasis 

 

 
10.1 Cefalea atribuida a hipoxia o hipercapnia 

10.1.1 Cefalea de altura 
10.1.2 Cefalea atribuida a vuelo en avión 
10.1.3 Cefalea por inmersión 
10.1.4 Cefalea por apnea del sueño 

10.2 Cefalea por diálisis 
10.3 Cefalea atribuida a hipertensión arterial 

10.3.1 Cefalea atribuida a feocromocitoma 
10.3.2 Cefalea atribuida a crisis hipertensiva sin encefalopatía hipertensiva 
10.3.3 Cefalea atribuida a encefalopatía hipertensiva 
10.3.4 Cefalea atribuida a preeclampsia o eclampsia 
10.3.5 Cefalea atribuida a disreflexia autonómica 

10.4 Cefalea atribuida a hipotiroidismo 
10.5 Cefalea atribuida a ayuno 
10.6 Cefalea cardíaca 
10.7 Cefalea atribuida a otros trastornos de la homeostasis 

 
 
 
Clasificado en otro lugar: 
7.1.2 Cefalea atribuida a hipertensión intracraneal secundaria a trastornos metabólicos, tóxicos u 
hormonales. 

 
 
Comentario general 
¿Cefalea primaria, secundaria o ambas? Las normas generales de atribución a otro diagnóstico se aplican 
a la 10. Cefalea atribuida a trastorno de la homeostasis. 

 
1. En caso de que la primera aparición de una nueva cefalea guarde una estrecha relación temporal con 

un trastorno de la homeostasis, la cefalea se clasifica como secundaria atribuida a dicho trastorno. Esto 
también se aplica cuando la nueva cefalea presenta las características de cualquiera de las cefaleas 
primarias clasificadas en la Parte I de la ICHD-III. 

2. En caso de que el empeoramiento significativo (que por lo general significa un aumento de como 
mínimo el doble respecto a la frecuencia o gravedad) o la cronificación de una cefalea preexistente 
con las características de una cefalea primaria guarde una estrecha relación temporal con un trastorno 
de la homeostasis, se deberían asignar tanto el diagnóstico inicial como el de 10. Cefalea atribuida a 
trastorno de la homeostasis (o uno de sus subtipos), siempre y cuando existan pruebas fehacientes de 
que este trastorno pueda ocasionar cefalea. 

 
Introducción 

Existen varios mecanismos que causan los distintos tipos de 10. Cefalea atribuida a trastorno de la 
homeostasis. No obstante, cabe la posibilidad de establecer unos criterios de diagnóstico generales, que 
se cumplen en la mayoría de los casos: 

 
A. Cefalea que cumple el criterio C. 
B. Se ha diagnosticado un trastorno de la homeostasis documentado como causante de cefalea. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el inicio del trastorno de la 
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homeostasis. 
2. Cualquiera de las características siguientes: 

a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el trastorno de la 
homeostasis. 

b) La cefalea se ha aliviado de manera significativa después de la resolución del trastorno de 
la homeostasis. 

3. La cefalea presenta las características típicas de trastorno de la homeostasis. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 
 
10.1 Cefalea atribuida a hipoxia o hipercapnia 
Descripción: Cefalea ocasionada por hipoxia o hipercapnia que se manifiesta derivada a la exposición a 
uno o ambos. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Se ha producido exposición a condiciones de hipoxia y/o hipercapnia. 
C. La causalidad queda demostrada mediante uno de los siguientes, o ambos: 

1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con la exposición. 
2. Cualquiera de las características siguientes: 

a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con la exposición a la 
hipoxia y/o a la hipercapnia. 

b) La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultáneamente con la mejoría de la 
hipoxia y/o la hipercapnia. 

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

 10.1.1 Cefalea de altura 
 

Descripción: Cefalea, generalmente bilateral y agravada por esfuerzo, ocasionada por ascenso a una 
altitud superior a 2 500 metros. La cefalea se resuelve dentro de las 24 horas siguientes al descenso. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea que cumple el criterio C. 
B. Se ha producido un ascenso a más de 2 500 metros de altura. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el ascenso. 
2. Cualquiera de las características siguientes: 

a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el ascenso 
continuado. 

b) La cefalea se ha resuelto dentro de las 24 horas siguientes al descenso a una altitud 
inferior a 2 500 metros. 

3. La cefalea presenta al menos dos de las siguientes tres características: 
a) Localización bilateral. 
b) Intensidad leve o moderada. 
c) Agravada por ejercicio, movimiento, esfuerzo, tos y/o flexión del tronco. 

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

Comentarios: La 10.1.1 Cefalea de altura es una complicación frecuente de los ascensos a gran altitud, la 
padecen más del 30% de los alpinistas. Los factores de riesgo comprenden antecedentes de 1. Migraña, 
baja saturación de oxígeno arterial, alto grado de esfuerzo percibido, restricciones del flujo venoso y 



© International Headache Society 2018 

186 Cephalalgia 38(1) 

 

 

escasa ingesta de líquidos (<2 litros en 24 horas). 
Muchas de las 10.1.1 Cefaleas de altura remiten con analgésicos simples como paracetamol 

(acetaminofeno) o ibuprofeno. El llamado mal agudo de montaña (MAM) consiste en al menos cefalea 
moderada combinada con una o más de las siguientes manifestaciones: náuseas, anorexia, fatiga, 
fotofobia, mareos y trastornos del sueño. La acetazolamida (125 mg, 2-3 veces al día) y los esteroides 
podrían reducir la sensibilidad al MAM. Otras estrategias de prevención suponen aclimatarse durante dos 
días antes de realizar ejercicio físico vigoroso a gran altura, ingerir líquidos en abundancia y evitar el 
alcohol. 

Residir a alturas que superen los 1 000 metros aumenta no solo la incidencia sino también la gravedad 
de los síntomas de la 1. Migraña. Se desconocen sus mecanismos y probablemente no guarden relación 
con los de la 10.1.1 Cefalea de altura. 

 
 

 10.1.2 Cefalea atribuida a vuelo en avión 
 

Descripción: Cefalea por lo general grave, que suele ser unilateral y periocular sin síntomas 
autonómicos, ocasionada durante y con motivo de un vuelo en avión. Se resuelve después de aterrizar. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Al menos dos episodios de cefalea que cumplen el criterio C. 
B. El paciente está viajando en avión. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La cefalea se ha desarrollado durante el vuelo en avión. 
2. Cualquiera de las características siguientes: 

a) El empeoramiento de la cefalea guarda una relación temporal con el ascenso tras el 
despegue y/o el descenso previo al aterrizar el avión. 

b) La cefalea mejora de manera espontánea dentro de los 30 minutos siguientes al final del 
ascenso o del descenso del avión. 

3. La cefalea es grave y presenta al menos dos de las siguientes tres características: 
a) Localización unilateral1. 
b) Localización frontoorbitaria2. 
c) Calidad punzante3. 

D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III4. 
 
 

Notas: 
 

1. El cambio de lado de un vuelo a otro sucede en alrededor del 10% de los casos. 
2. Podría propagarse a la región parietal. 
3. También podría percibirse dolor pulsátil. 
4. Se deberían excluir los trastornos en los senos paranasales. 

 
 

Comentarios: Una encuesta escandinava reciente ha señalado que un 8,3% de los pasajeros aéreos 
padecen 10.1.2 Cefalea atribuida a vuelo en avión. Se presenta al aterrizar en más de un 90% de los 
casos. 

Los síntomas concomitantes se registran en hasta un 30% de los casos. Los síntomas más habituales 
son inquietud y lagrimeo unilateral; en menos de un 5% de los casos se han descrito otros síntomas 
parasimpáticos localizados, náuseas o foto/fonofobia. 

Una fracción de los individuos que presentan 10.1.2 Cefalea atribuida a vuelo en avión refieren una 
cefalea similar durante el buceo libre y/o un descenso rápido de una montaña, lo que sugiere que 
estos dolores se deben al desequilibrio entre las presiones intrasinusal y externa. 
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 10.1.3 Cefalea por inmersión 
 

Clasificado en otro lugar: La 1. Migraña, 2. Cefalea de tipo tensional, 4.2 Cefalea por esfuerzo físico 
primaria, 4.5 Cefalea por crioestímulo, 4.6.1 Cefalea por compresión externa y 11.2.1 Cefalea 
cervicogénica pueden aparecer durante el buceo. En estos casos, la inmersión debe considerarse como 
factor desencadenante más que como la causa, y la cefalea deberá clasificarse conforme al trastorno 
pertinente. 

Se sabe que el buceo puede causar disección de la arteria cervical carótida o vertebral. La cefalea 
resultante debe clasificarse como 6.5.1.1 Cefalea, dolor facial o dolor cervical agudos atribuidos a 
disección de la arteria cervical carótida o vertebral 

 
Descripción: Cefalea ocasionada por buceo a más de 10 metros de profundidad, que se manifiesta durante 
la inmersión pero suele intensificarse al salir a la superficie, en ausencia de síndrome de descompresión. 
Suele acompañarse de síntomas de intoxicación por dióxido de carbono (CO2). Remite rápidamente si se 
administra oxígeno, o espontáneamente dentro de los tres días siguientes al buceo. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Las dos características siguientes: 

1. El paciente está buceando a >10 metros de profundidad. 
2. No hay indicios de síndrome de descompresión. 

C. La causalidad queda demostrada por el menos una de las siguientes características: 
1. La cefalea se ha desarrollado durante la inmersión. 
2. Cualquiera de las características siguientes: 

a) La cefalea empeora a medida que se continúa con la inmersión. 
b) Cualquiera de los siguientes: 

i. La cefalea se resuelve de manera espontánea dentro de los tres días siguientes a la 
inmersión. 

ii. La cefalea remite dentro de la hora siguiente al tratamiento con oxígeno al 100%. 
3. Al menos uno de los síntomas de intoxicación por CO2 siguientes: 

a) Confusión mental. 
b) Aturdimiento. 
c) Incoordinación motora. 
d) Disnea. 
e) Rubefacción facial. 

D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 
 
Comentarios: Se ha demostrado que la hipercapnia en ausencia de hipoxia está asociada con cefalea. Se 
sabe que la hipercapnia (pCO2 arterial >50 mmHg) causa una relajación del músculo liso perivascular, lo 
que produce una vasodilatación y el consecuente aumento de la presión intracraneal. El mejor ejemplo 
clínico de cefalea por hipercapnia es la 10.1.3 Cefalea por inmersión. El dióxido de carbono (CO2) puede 
acumularse en un buceador que aguante la respiración adrede de forma intermitente con la intención 
equivocada de conservar aire, o que inspire de forma superficial para minimizar las variaciones de 
flotabilidad en los pasadizos estrechos de una cueva o grieta. Los buceadores pueden también 
hipoventilar de forma no intencionada cuando un traje de neopreno ajustado o un chaleco compensador 
de flotabilidad limita la distensión de la caja torácica, o cuando la ventilación no es la adecuada para el 
esfuerzo físico realizado. El ejercicio vigoroso aumenta el grado de producción de CO2 más de 10 veces, 
lo que resulta en una elevación del pCO2 a >60 mmHg. 

La 10.1.3 Cefalea por inmersión suele intensificarse durante la fase de descompresión de la inmersión 
o al salir a la superficie. 

 
10.1.4 Cefalea por apnea del sueño 
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Descripción: Cefalea matutina ocasionada por apnea del sueño, generalmente bilateral y de duración 
inferior a cuatro horas. Remite con el tratamiento eficaz de la apnea. 

 
 

Criterios de diagnóstico: 
 

A. Cefalea presente al despertar y que cumple el criterio C. 
B. Se ha diagnosticado apnea del sueño con índice de apnea-hipopnea ≥51. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el inicio de la apnea del sueño. 
2. Cualquiera de las características siguientes: 

a) La cefalea ha empeorado simultáneamente con el agravamiento de la apnea del sueño. 
b) La cefalea se ha aliviado o ha remitido de manera significativa simultáneamente con la 

mejoría o remisión de la apnea del sueño. 
3. La cefalea presenta al menos una de las siguientes tres características: 

a) Recurrencia de ≥15 días/mes. 
b) Todos los siguientes: 

i. Localización bilateral 
ii. Calidad opresiva. 

 
iii. No cursa con náuseas, fotofobia ni fonofobia. 

c) Remite en un plazo de cuatro horas. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III2. 

 
 

Notas: 
 

1. El índice de apnea-hipopnea se calcula dividiendo el número de apneas entre el número de horas de 
sueño (5-15/h = leve; 15-30/h = moderado; >30/h = grave). 

2. La asignación de un diagnóstico definitivo precisa una polisomnografía previa. 
 
 

Comentarios: La 10.1.4 Cefalea por apnea del sueño parece ser menos frecuente y de mayor duración de 
lo que se creía. Si bien la cefalea matutina predomina en pacientes con apnea del sueño que en el resto de 
la población, la presencia de la cefalea al despertarse es un síntoma inespecífico que se manifiesta en una 
gran variedad de cefaleas primarias y secundarias, en trastornos respiratorios relacionados con el sueño 
distintos de la apnea del sueño (p. ej., síndrome de Pickwick, trastorno pulmonar obstructivo crónico) y 
en otros trastornos primarios del sueño, tales como el síndrome de piernas inquietas. 

No está claro si el mecanismo de la 10.1.4 Cefalea por apnea del sueño está relacionado con hipoxia, 
hipercapnia o trastornos del sueño. 

 
 
10.2 Cefalea por diálisis 
Descripción: Cefalea sin características específicas que se manifiesta durante y con motivo de 
hemodiálisis. La resolución es espontánea en un plazo de 72 horas después de concluir la sesión de 
hemodiálisis. 

 
 

Criterios de diagnóstico: 
 

A. Al menos tres episodios de cefalea aguda que cumplen el criterio C. 
B. El paciente recibe hemodiálisis. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. Cada episodio de cefalea aparece durante una sesión de hemodiálisis. 
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2. Cualquiera de las características siguientes: 
a) Cada episodio de cefalea empeora durante la sesión de hemodiálisis. 
b) Cada episodio de cefalea remite dentro de las 72 horas posteriores al final de la sesión de 

diálisis. 
3. Los episodios de cefalea cesan por completo después de un trasplante renal exitoso y la 

finalización de la hemodiálisis. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III1. 

 
 

Nota: 
 

1. La diálisis elimina rápido la cafeína: debería considerarse la 8.3.1 Cefalea por supresión de cafeína 
en aquellos pacientes que consumen grandes cantidades de cafeína. 

 
Comentarios: La 10.2 Cefalea por diálisis suele cursar con hipotensión y el síndrome de desequilibrio 
de la diálisis. El síndrome de desequilibrio puede comenzar como una cefalea y después progresar a 
obnubilación y coma, con o sin crisis epilépticas. Este síndrome es relativamente poco frecuente y 
puede evitarse ajustando los parámetros de la diálisis. Las variaciones en los valores de urea, sodio y 
magnesio, así como en la tensión arterial y el peso corporal pueden ser factores de riesgo para 
desencadenar una 10.2 Cefalea por diálisis. 

 
10.3 Cefalea atribuida a hipertensión arterial 
Descripción: Cefalea ocasionada por hipertensión arterial, generalmente de localización bilateral y 
calidad pulsátil, que suele manifestarse durante un aumento brusco en la tensión sistólica (≥180 mmHg) 
o diastólica (≥120 mmHg). Remite tras la vuelta a la normalidad de la tensión arterial. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Se ha demostrado la presencia de hipertensión, con tensión sistólica ≥180 mmHg y/o diastólica 

≥120 mmHg. 
C. La causalidad queda demostrada mediante uno de los siguientes, o ambos: 

1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el inicio de la hipertensión. 
2. Cualquiera de las características siguientes: 

a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el agravamiento 
de la hipertensión. 

 
b) La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultáneamente con la mejoría de la 

hipertensión. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 

Comentarios: La hipertensión arterial leve (140-159/90-99 mmHg) o moderada (160-179/100-109 
mmHg) no parece que cause cefalea. Sigue siendo polémico afirmar que la hipertensión moderada 
predispone a padecer cefalea, pero existen algunos datos que lo demuestran. 

El seguimiento ambulatorio de la tensión en pacientes con hipertensión leve o moderada no ha revelado 
ninguna relación convincente entre las variaciones de la tensión arterial durante un período de 24 horas y 
la presencia o ausencia de cefalea. 

 
10.3.1 Cefalea atribuida a feocromocitoma 

 
Clasificado en otro lugar: En caso de encefalopatía hipertensiva, la cefalea se clasifica como 10.3.3 
Cefalea atribuida a encefalopatía hipertensiva. Cuando el diagnóstico de feocromocitoma aún no se haya 
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establecido, y no esté presente encefalopatía hipertensiva, los pacientes pueden cumplir los criterios para 
10.3.2 Cefalea atribuida a crisis hipertensiva sin encefalopatía hipertensiva. 

 
Descripción: Episodios de cefalea, por lo general intensa y de duración breve (inferior a una hora) que 
cursan con sudoración, palpitaciones, palidez o ansiedad, ocasionados por feocromocitoma. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Episodios aislados y recurrentes de cefalea de duración breve que cumplen el criterio C. 
B. Se ha demostrado la presencia de feocromocitoma. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición de los episodios de cefalea guarda una relación temporal con la progresión del 
feocromocitoma, o condujo a su descubrimiento. 

2. Cualquiera de las características siguientes: 
a) Los episodios individuales de cefalea se desarrollan en relación temporal con aumentos 

bruscos de la tensión arterial. 
b) Los episodios individuales de cefalea remiten en relación temporal con la normalización de 

la tensión arterial. 
3. Cefalea que presenta al menos uno de los siguientes síntomas: 

a) Sudoración. 
b) Palpitaciones. 
c) Ansiedad. 
d) Palidez. 

4. Los episodios de cefalea remiten por completo tras extirpar el feocromocitoma. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III1. 

 
 

Nota: 
 

1. El diagnóstico se establece al demostrar el aumento de la excreción de catecolaminas o metabolitos 
de catecolaminas, y suele poder confirmarse mediante el análisis de una única muestra de orina de 24 
horas recogida cuando el paciente está sintomático o tiene hipertensión. 

 
 

Comentarios: La 10.3.1 Cefalea atribuida a feocromocitoma se manifiesta como cefalea paroxística en 
un 51-80% de los pacientes con feocromocitoma. 

El dolor a menudo es intenso, de localización frontal u occipital, y se describe como pulsátil o 
constante en calidad. Una característica destacada de la cefalea es su duración breve: inferior a 15 
minutos en un 50% e inferior a una hora en un 70% de los pacientes. Otras características consisten en 
aprensión y/o ansiedad, a menudo junto a una sensación de muerte inminente, temblor, alteraciones 
visuales, dolor torácico o abdominal, náuseas, vómitos y, ocasionalmente, parestesia. La cara del 
paciente puede palidecer o sonrojarse durante el ataque. 

 
10.3.2 Cefalea atribuida a crisis hipertensiva sin encefalopatía hipertensiva 
 

Clasificado en otro lugar: 10.3.1 Cefalea atribuida a feocromocitoma. 
 

Descripción: Cefalea, por lo general de localización bilateral y pulsátil, ocasionada por un aumento 
paroxístico de hipertensión arterial (sistólica ≥180 mmHg o diastólica ≥120 mmHg). Remite tras la 
vuelta a la normalidad de la tensión arterial. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea que cumple el criterio C. 
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B. Las dos características siguientes: 
1. Se está produciendo una crisis hipertensiva1. 
2. No existe un cuadro clínico ni otras pruebas que demuestren la presencia de encefalopatía 

hipertensiva. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La cefalea se ha desarrollado durante la crisis hipertensiva. 
2. Cualquiera de las características siguientes: 

 
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el agravamiento de 

la hipertensión. 
b) La cefalea se ha aliviado o ha remitido de manera significativa simultáneamente con la 

mejoría o remisión de la crisis hipertensiva. 
3. La cefalea presenta al menos una de las siguientes tres características: 

a) Localización bilateral 
b) Carácter pulsátil 
c) Desencadenada por ejercicio físico. 

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

Nota: 
 

1. La crisis hipertensiva se define como un aumento paroxístico en la tensión arterial sistólica (≥180 
mmHg) o diastólica (≥120 mmHg). 

 
 

Comentario: La hipertensión paroxística puede asociarse a un fallo de los reflejos barorreceptores (tras 
endarterectomía carotídea o secundaria a irradiación del cuello) o en pacientes con tumores de células 
enterocromafines. 

 
 10.3.3 Cefalea atribuida a encefalopatía hipertensiva 

 
Descripción: Cefalea, generalmente de localización bilateral y calidad pulsátil, causada por un aumento 
constante de la tensión arterial a valores de 180/120 mmHg o más, que se acompaña de síntomas de 
encefalopatía tales como confusión, letargo, trastornos visuales o crisis epilépticas. Mejora tras la vuelta 
a la normalidad de la tensión arterial. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea que cumple el criterio C. 
B. Se ha diagnosticado encefalopatía hipertensiva. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el inicio de la encefalopatía 
hipertensiva 

2. Cualquiera de las características siguientes: 
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el agravamiento de 

la encefalopatía hipertensiva. 
b) La cefalea se ha aliviado o ha remitido de manera significativa simultáneamente con la 

mejoría o remisión de la encefalopatía hipertensiva. 
3. La cefalea presenta al menos dos de las siguientes tres características: 

a) Dolor difuso. 
b) Carácter pulsátil 
c) Empeora con el ejercicio físico. 

D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 
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Comentarios: La encefalopatía hipertensiva se manifiesta con un aumento persistente de la tensión 
arterial ≥180/120 mmHg y al menos dos de los siguientes: confusión, disminución del nivel de 
conciencia, trastornos visuales (incluido ceguera) y crisis epilépticas. Se considera que aparece cuando 
la vasoconstricción cerebrovascular compensatoria ya no puede evitar la hiperperfusión cerebral al 
aumentar la tensión arterial. Puesto que la autorregulación cerebral del flujo sanguíneo es insuficiente, 
aumenta la permeabilidad endotelial y se produce el edema cerebral. En la RM esta afectación suele 
predominar en la sustancia blanca parietooccipital. 

Aunque la encefalopatía hipertensiva en pacientes con hipertensión arterial crónica suele 
acompañarse de una tensión diastólica >120 mmHg, y de un grado III o IV de retinopatía hipertensiva 
(clasificación Keith-Wagner), los individuos previamente normotensos pueden manifestar signos de 
encefalopatía con una tensión arterial tan baja como 160/100 mmHg. La retinopatía hipertensiva puede 
no existir en el momento de la presentación clínica. 

Cualquier causa de hipertensión puede conducir a una encefalopatía hipertensiva. La cefalea por 
encefalopatía hipertensiva deberá clasificarse como 10.3.3 Cefalea atribuida a encefalopatía 
hipertensiva, sea cual sea su causa subyacente. 

 
 10.3.4 Cefalea atribuida a preeclampsia o eclampsia 

 
Descripción: Cefalea, generalmente de localización bilateral y calidad pulsátil, que se manifiesta en 
mujeres durante el embarazo o el puerperio junto con preeclampsia o eclampsia. Se resuelve tras la 
remisión de la preeclampsia o eclampsia. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea en paciente embarazada o en el puerperio (hasta 4 semanas postparto) que cumple el criterio 

C. 
B. Se ha diagnosticado preeclampsia o eclampsia. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el inicio de la preeclampsia o 
eclampsia 

2. Cualquiera de las características siguientes: 
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el agravamiento 

de la preeclampsia o eclampsia. 
b) La cefalea se ha aliviado o ha remitido de manera significativa simultáneamente con la 

mejoría o remisión de la preeclampsia o eclampsia. 
3. La cefalea presenta al menos dos de las siguientes tres características: 

a) Localización bilateral 
b) Carácter pulsátil 
c) Empeora con el ejercicio físico. 

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

Comentarios: La preeclampsia y la eclampsia parecen producir una fuerte respuesta inflamatoria materna, 
con amplia actividad inmunitaria sistémica. La placenta parece desempeñar un papel crucial en su 
manifestación, si bien existen casos clínicos que señalan que la eclampsia puede aparecer tanto en el 
puerperio como durante el embarazo. 

La preeclampsia y la eclampsia son trastornos multisistémicos con diversas formas clínicas. Para 
establecer el diagnóstico, se precisa la presencia de hipertensión documentada (>140/90 mmHg) en dos 
lecturas distintas y separadas entre sí por un período superior a cuatro horas, o bien el aumento de la 
tensión diastólica ≥15 mmHg o de la sistólica ≥30 mmHg, junto con una excreción de proteinuria mayor 
de 0,3 g/24 horas. Además, también pueden aparecer edema tisular, trombocitopenia y alteraciones en las 
pruebas de función hepática. 

 
10.3.5 Cefalea atribuida a disreflexia autonómica 
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Descripción: Cefalea intensa y pulsátil de inicio repentino que se manifiesta en pacientes con lesiones 
medulares y disreflexia autonómica. Esta última, potencialmente mortal, se presenta como un aumento 
paroxístico de la tensión arterial entre otros síntomas y signos clínicos, y suele desencadenarse por 
irritación vesical o intestinal (con motivo de infección, distensión o impactación). 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea de inicio repentino que cumple el criterio C. 
B. Presencia de lesión medular y disreflexia autonómica, documentada como un aumento paroxístico 

de la tensión sistólica ≥30 mmHg o diastólica ≥20 mmHg. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el aumento de la tensión arterial. 
2. Cualquiera de las características siguientes: 

a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el aumento de la 
tensión arterial. 

b) La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultáneamente con el descenso de la 
tensión arterial. 

3. La cefalea presenta al menos dos de las siguientes cuatro características: 
a) Intensidad grave. 
b) Calidad pulsátil. 
c) Diaforesis craneal a nivel de la lesión medular. 
d) Desencadenada por reflejos vesicales o intestinales. 

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

Comentarios: El intervalo de tiempo hasta el inicio de la disreflexia autonómica después de lesión 
medular oscila entre cuatro días y 15 años. 

Dado que la disreflexia autonómica es potencialmente mortal, una identificación precoz y gestión 
adecuadas son cruciales. En general, la 10.3.5 Cefalea atribuida a disreflexia autonómica es una cefalea 
intensa de inicio brusco que se manifiesta junto con otros síntomas y signos clínicos, entre los que se 
incluyen un aumento de la tensión arterial, alteraciones en la frecuencia cardíaca y diaforesis craneal al 
nivel de la lesión medular. Se desencadenan mediante estímulos, nocivos o no, generalmente de origen 
visceral (distensión vesical, infección del tracto urinario, distensión o impactación intestinal, 
intervenciones urológicas o úlcera gástrica, entre otros), pero también son de origen somático (úlcera de 
decúbito, uña encarnada, quemaduras, traumatismos o procedimientos quirúrgicos o diagnósticos 
invasivos). 

 
 

 10.4 Cefalea atribuida a hipotiroidismo 
Clasificado en otro lugar: En presencia de hipotiroidismo, la cefalea también puede ser manifestación 
de un adenoma hipofisario y clasificada como 7.4.3 Cefalea atribuida hipersecreción o hiposecreción 
hipofisaria o hipotalámica. 

 
Descripción: Cefalea, generalmente de localización bilateral y no pulsátil, que se manifiesta en pacientes 
con hipotiroidismo y que se resuelve tras la normalización de los niveles de hormona tiroidea. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea que cumple el criterio C. 
B. Se ha demostrado la presencia de hipotiroidismo. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el inicio del hipotiroidismo, o 
condujo a su descubrimiento. 

2. Cualquiera de las características siguientes: 
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a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el agravamiento 
del hipotiroidismo. 

b) La cefalea se ha aliviado o ha remitido de manera significativa simultáneamente con la 
mejoría o remisión del hipotiroidismo. 

3. La cefalea presenta una de las características siguientes, o ambas: 
a) Localización bilateral 
b) Carácter constante. 

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

Comentarios: Se calcula que aproximadamente el 30% de los pacientes con hipotiroidismo padecen 10.4 
Cefalea atribuida a hipotiroidismo. Sus mecanismos se desconocen. Hay un predominio femenino y, a 
menudo, antecedentes de migraña. 

Si bien se piensa que la 10.4 Cefalea atribuida a hipotiroidismo no se asocia a náuseas o vómitos, un 
estudio reciente descubrió que los pacientes hipotiroideos pueden presentar cefalea unilateral, episódica y 
pulsátil junto con náuseas y/o vómitos. La mitad de los pacientes estudiados tenían antecedentes de 1. 
Migraña, de modo que el significado de estos resultados no está claro y es preciso confirmarlos con más 
investigaciones. 

 
 

10.5 Cefalea atribuida a ayuno 
Clasificado en otro lugar: Los episodios de migraña desencadenados por ayuno se clasifican como 1. 
Migraña o alguno de sus subtipos. 

 
Descripción: Cefalea difusa no pulsátil, generalmente de intensidad leve a moderada, que se manifiesta 
durante y está ocasionada por un ayuno de al menos ocho horas. Se resuelve después de comer. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea difusa que no cumple los criterios de la 1. Migraña ni ninguno de sus tipos pero sí cumple 

el criterio C. 
B. El paciente ha ayunado durante ≥8 horas. 
C. La causalidad queda demostrada por las dos características siguientes: 

1. La cefalea ha aparecido durante el ayuno. 
2. La cefalea se ha aliviado de manera significativa después de comer. 

D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III1. 
 
 

Nota: 
 

1. La 10.5 Cefalea atribuida a ayuno es por lo general difusa, no pulsátil y de intensidad leve a moderada. 
En aquellos pacientes con antecedentes de 1. Migraña, la cefalea durante el ayuno puede imitar a la 
1.1 Migraña sin aura y debería clasificarse en consonancia (con el ayuno como factor desencadenante) 
si se cumplen los criterios de ese trastorno. 

 
Comentarios: La 10.5 Cefalea atribuida a ayuno es significativamente más frecuente en pacientes con un 
historial previo de cefalea primaria. 

La posibilidad de que la manifestación de la cefalea sea el resultado del ayuno aumenta cuanto mayor 
sea la duración del ayuno. No obstante, la 10.5 Cefalea atribuida al ayuno no parece estar relacionada 
con la duración del sueño, con la privación de la cafeína ni con la hipoglucemia. Aunque la cefalea puede 
aparecer en condiciones de disfunción cerebral provocada por hipoglucemia, no existen pruebas 
concluyentes que respalden una relación causal. La 10.5 Cefalea atribuida a ayuno puede manifestarse 
en ausencia de hipoglucemia; la hipoglucemia por exceso de insulina no desencadena cefalea en 
pacientes migrañosos, y la cefalea no es una queja de los pacientes que acuden a urgencias con 
hipoglucemia sintomática. 
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10.6 Cefalea cardíaca 
Descripción: Cefalea de tipo migrañoso, generalmente pero no siempre agravada con el ejercicio físico, 
que se manifiesta durante un episodio de isquemia miocárdica. Se resuelve con nitroglicerina. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Se ha demostrado la presencia de isquemia miocárdica aguda. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el inicio de la isquemia 
miocárdica. 

2. Cualquiera de las características siguientes: 
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el agravamiento 

de la isquemia miocárdica. 
b) La cefalea se ha aliviado o ha remitido de manera significativa simultáneamente con la 

mejoría o remisión de la isquemia miocárdica. 
3. La cefalea presenta al menos dos de las siguientes cuatro características: 

a) Intensidad moderada o grave. 
b) Acompañada de náuseas. 
c) No se acompaña de fotofobia ni fotofobia. 
d) Empeorada por esfuerzo físico. 

4. La cefalea remite con niroglicerina o sus derivados. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
Comentarios: El diagnóstico debe documentar exhaustivamente la cefalea y la isquemia cardíaca 
simultánea durante ergometría o gammagrafía de perfusión miocárdica. No obstante, se han descrito 
casos de 10.6 Cefalea cardíaca en reposo. 

Si no se reconoce y diagnostica correctamente la 10.6 Cefalea cardíaca, las consecuencias podrían ser 
graves. Por lo tanto, la distinción entre este trastorno y la 1.1 Migraña sin aura es de una importancia 
crucial, sobre todo debido al hecho que las medicaciones vasoconstrictoras (p. ej., triptanes, 
ergotamínicos) están indicadas en el tratamiento de la migraña pero están contraindicadas en pacientes 
con patologías coronarias. Ambos trastornos pueden producir un dolor craneal intenso junto con náuseas, 
y ambos pueden desencadenarse con esfuerzo físico. La cefalea migrañosa podría desencadenarse con el 
tratamiento de la angina con nitroglicerina. 

 
 10.7 Cefalea atribuida a otros trastornos de la homeostasis 

Descripción: Cefalea por cualquier trastorno de la homeostasis no descrito con anterioridad. 
 

Criterios de diagnóstico: 
 

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Se ha diagnosticado un trastorno de la homeostasis, diferente de los descritos con anterioridad, 

documentado como causante de cefalea. 
C. La causalidad queda demostrada por el menos una de las siguientes características: 

1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el inicio del trastorno de la 
homeostasis. 

2. La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el agravamiento del 
trastorno de la homeostasis. 

3. La cefalea se ha aliviado o ha remitido de manera significativa simultáneamente con la mejoría 
o remisión del trastorno de la homeostasis. 

D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 
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Comentario: Si bien se ha propuesto una relación entre la cefalea y varias patologías sistémicas y 
metabólicas, no se ha llevado a cabo la evaluación sistemática de estas relaciones y no existen suficientes 
datos que respalden la elaboración de unos criterios de diagnóstico operativos. 
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11. Cefalea o dolor facial atribuidos a trastornos del cráneo, cuello, ojos, oídos, 
nariz, senos paranasales, dientes, boca o de otras estructuras faciales o 
cervicales 

 
 

11.1 Cefalea atribuida a trastorno óseo craneal 
11.2 Cefalea atribuida a trastorno cervical 

11.2.1 Cefalea cervicógena 
11.2.2 Cefalea atribuida a tendinitis retrofaríngea 
11.2.3 Cefalea atribuida a distonía craneocervical 

11.3 Cefalea atribuida a trastorno ocular 
11.3.1 Cefalea atribuida a glaucoma agudo de ángulo cerrado 
11.3.2 Cefalea atribuida a defectos de refracción 
11.3.3 Cefalea atribuida a trastorno ocular inflamatorio 
11.3.4 Cefalea troclear 

11.4 Cefalea atribuida a trastorno ótico 
11.5 Cefalea atribuida a trastorno nasal o de los senos paranasales 

11.5.1 Cefalea atribuida a sinusitis aguda 
11.5.2 Cefalea atribuida a sinusitis crónica o recurrente 

11.6 Cefalea atribuida a trastorno dental 
11.7 Cefalea atribuida a trastornos de la articulación temporomandibular 
11.8 Cefalea o dolor facial atribuidos a inflamación del ligamento estilohioideo 
11.9 Cefalea o dolor facial atribuidos a otros trastornos del cráneo, cuello, ojos, oídos, 

nariz, senos paranasales, dientes, boca o de otras estructuras faciales o cervicales 
 
 
Clasificado en otro lugar: 

Las cefaleas ocasionadas por traumatismo craneoencefálico o cervical se clasifican como 5. Cefalea 
atribuida a traumatismo craneoencefálico y/o cervical. Así ocurre, sobre todo, con las cefaleas post-
latigazo cervical, a pesar de la alta probabilidad de que se puedan atribuir a una patología cervical. 

Las cefaleas neuralgiformes que se manifiesten junto con dolor facial, cervical o craneal se clasifican 
como 13. Lesiones dolorosas de los pares craneales y otros dolores faciales. 

 
 
Comentario general 

¿Cefalea primaria, secundaria o ambas? Las normas generales de atribución a otro diagnóstico se aplican 
a la 11. Cefalea o dolor facial por trastornos del cráneo, cuello, ojos, oídos, nariz, senos paranasales, 
dientes, boca o de otras estructuras faciales o cervicales. 
1. En caso de que la primera aparición de una nueva cefalea guarde una estrecha relación temporal con 

un trastorno craneal, cervical, facial, ocular, ótico, sinusal, dental o bucal conocido por causar cefalea, 
la cefalea se clasifica como secundaria atribuida a dicho trastorno. Esto también se aplica cuando la 
nueva cefalea presenta las características de cualquiera de las cefaleas primarias clasificadas en la 
Parte I de la ICHD-III. 

2. En caso de que el empeoramiento significativo (que por lo general significa un aumento de como 
mínimo el doble respecto a la frecuencia o gravedad) o la cronificación de una cefalea preexistente 
con las características de una cefalea primaria guarde una estrecha relación temporal con un trastorno 
craneal, cervical, facial, ocular, ótico, sinusal, dental o bucal, se deberían asignar tanto el diagnóstico 
inicial como el de 11. Cefalea o dolor facial por trastornos del cráneo, cuello, ojos, oídos, nariz, 
senos paranasales, dientes, boca o de otras estructuras faciales o cervicales (o uno de sus subtipos), 
siempre y cuando existan pruebas fehacientes de que este trastorno pueda ocasionar cefalea. 

 



© International Headache Society 2018 

201 ICHD-
III 

 

 

 
 
Introducción 
Las patologías de la columna cervical y otras estructuras del cuello y la cabeza han sido habitualmente 
consideradas como causas comunes de cefalea, ya que muchas cefaleas se parecen originarse en la región 
cervical, occipital o nucal, o se localizan allí. Los cambios degenerativos en la columna cervical se 
pueden encontrar en prácticamente toda la población por encima de 40 años de edad. Sin embargo, los 
ensayos comparativos a gran escala han revelado que dichos cambios son también frecuentes en 
individuos que no sufren cefaleas. Por tanto las espondilosis u osteocondrosis no son concluyentes como 
explicación del origen de la cefalea. Una situación parecida es la que se produce con otras patologías 
frecuentes: sinusitis crónica, trastornos temporomandibulares o defectos de refracción ocular. 

Sin unos criterios específicos, sería posible clasificar prácticamente cualquier cefalea como 11. 
Cefalea o dolor facial atribuidos a trastornos del cráneo, cuello, ojos, oídos, nariz, senos paranasales, 
dientes, boca o de otras estructuras faciales o cervicales. No basta solo con enumerar las características 
de las cefaleas para definirlas, puesto que estas manifestaciones no son únicas. El propósito de este 
capítulo no es el de describir cefaleas en todos sus subtipos y subformas posibles, sino de establecer 
relaciones causales específicas entre las cefaleas y el dolor facial y los trastornos craneales, cervicales, 
oculares, óticos, nasales, sinusales, dentales, bucales o de otras estructuras faciales o cervicales que 
pudieran existir. Por ello es preciso establecer unos criterios de actuación estrictos para la cefalea 
cervicogénica y otras causas de cefalea descritas en este capítulo. No es posible considerar aquí las 
pruebas diagnósticas que no hayan sido ratificadas o cuyos criterios de calidad no hayan sido 
investigados. En cambio, el objetivo de los criterios revisados es motivar el desarrollo de tests operativos 
válidos y fiables capaces de establecer relaciones causales específicas entre las cefaleas y los trastornos 
craneocervicales. Por ello, y debido a la serie de trastornos causales descritos en el presente capítulo, 
resulta complicado describir un conjunto de criterios generales para la cefalea o el dolor facial asociado 
a ella. No obstante, en la mayoría de los casos existe un consenso respecto a los siguientes 

 
A. Cefalea o dolor facial que cumple el criterio C. 
B. Existen pruebas clínicas, de laboratorio o de imagen que confirman un trastorno o lesión del cráneo, 

cuello, oídos, nariz, senos paranasales, dientes, boca o de otra estructura facial o cervical 
documentado como causante de cefalea. 

C. Existen pruebas que respaldan que el origen del dolor es el trastorno o la lesión. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 
 

 11.1 Cefalea atribuida a trastorno óseo craneal 
Clasificado en otro lugar: La cefalea ocasionada por traumatismo en el cráneo se clasifica como 5. Cefalea 
atribuida a traumatismo craneoencefálico y/o cervical o alguno de sus subtipos. 

 
Descripción: Cefalea ocasionada por trastorno o lesión ósea craneal no traumáticos. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Existen pruebas clínicas, de laboratorio o de imagen que confirman un trastorno o lesión ósea craneal 

documentada como causante de cefalea. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el inicio del trastorno cervical o la 
aparición de la lesión. 

2. Cualquiera de las características siguientes: 
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el agravamiento del 

trastorno o lesión ósea craneal. 
b) La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultáneamente con la mejoría del 
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trastorno o lesión ósea craneal. 
3. La cefalea empeora al ejercer presión sobre la lesión ósea craneal. 
4. La cefalea está localizada en el punto de la lesión ósea craneal. 

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

Comentario: Muchos trastornos del cráneo (p.ej., anomalías congénitas, fracturas, tumores, metástasis) 
no suelen manifestarse junto con cefalea. Importantes excepciones son la osteomielitis, el mieloma 
múltiple y la enfermedad de Paget. La cefalea puede también estar causada por lesiones en la mastoides 
y por petrositis. 

 
 

11.2 Cefalea atribuida a trastorno cervical 
Clasificado en otro lugar: La cefalea ocasionada por traumatismo cervical se clasifica como 5. Cefalea 
atribuida a traumatismo craneoencefálico y/o cervical o alguno de sus subtipos. 

 
Descripción: Cefalea ocasionada por trastorno no traumático de cualquier estructura cervical, incluyendo 
elementos óseos, musculares y otras partes blandas. 

 
11.2.1 Cefalea cervicógena 

 
Clasificado en otro lugar: La cefalea asociada de manera casual a dolor miofascial en la región cervical 
(puntos gatillo miofasciales) puede, si cumple otros criterios, clasificarse como 2.1.1 Cefalea episódica 
infrecuente de tipo tensional con hipersensibilidad pericraneal, 2.2.1 Cefalea episódica frecuente de 
tipo tensional con hipersensibilidad pericraneal o 2.3.1 Cefalea crónica de tipo tensional con 
hipersensibilidad pericraneal. Parece apropiado añadir un diagnóstico en el Apéndice para la A11.2.5 
Cefalea atribuida a dolor miofascial en región cervical y esperar a que existan pruebas que respalden 
que este tipo de cefalea está más relacionada con otras cefaleas cervicogénicas que con la 2. Cefalea de 
tipo tensional. Evidentemente, existen multitud de casos en los que ambas categorías se solapan, y el 
diagnóstico puede constituir un desafío. 

 
Descripción: Cefalea ocasionada por trastorno de de la columna cervical y sus elementos óseos, discales 
y/o de partes blandas, por lo general acompañada de dolor cervical, aunque no siempre. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Existen pruebas clínicas y/o de imagen1 que confirman un trastorno o lesión de la columna cervical 

o de las partes blandas del cuello documentado como causante de cefalea2. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el inicio del trastorno cervical o la 
presentación de la lesión. 

2. La cefalea se ha aliviado o ha remitido de manera significativa simultáneamente con la mejoría 
o remisión del trastorno o lesión cervical. 

3. La amplitud de movimiento cervical está reducida y la cefalea empeora de manera significativa 
con maniobras de provocación. 

4. La cefalea se resuelve después del bloqueo diagnóstico de una estructura cervical o de su 
inervación. 

D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III3-5. 
 
 

Notas: 
 

1. Los hallazgos en las pruebas de diagnóstico por la imagen de la columna cervical superior son 
frecuentes en los pacientes sin cefalea; son indicativos de causalidad pero no constituyen un indicio 
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irrefutable. 
2. Los tumores, las fracturas, las infecciones y la artritis reumatoide de la parte superior de la columna 

cervical no han sido respaldados formalmente como causas de cefalea, sin embargo, sí son aceptados 
como causas válidas cuando cumplen el criterio B en casos individuales. Las espondilosis y 
osteocondritis cervicales pueden ser o no causas válidas que cumplan el criterio B, de nuevo hay que 
valorar cada caso concreto. 

3. Cuando el causante sea el dolor miofascial cervical, la cefalea debería clasificarse como 2. Cefalea de 
tipo tensional. No obstante, a la espera de más pruebas, se incluye en el Apéndice un diagnóstico 
alternativo de A11.2.5 Cefalea atribuida a dolor miofascial en región cervical. 

4. Se ha propuesto la inclusión de la cefalea por radiculopatía de la región cervical superior y, teniendo 
en cuenta la convergencia actualmente bien entendida entre la región cervical superior y los 
nocirreceptores del trigémino, sí parece un causante lógico de cefalea. A falta de más pruebas, este 
diagnóstico se incluye en el Apéndice como A11.2.4 Cefalea atribuida a radiculopatía de la región 
cervical superior. 

5. Entre las características que tienden a distinguir la 11.2.1 Cefalea cervicogénica de la 1. Migraña y la 
2. Cefalea de tipo tensional se incluyen dolor que en ningún momento cambia de lado, provocación de 
cefalea típica mediante presión digital en los músculos cervicales o movimiento de la cabeza y dolor 
irradiado de la parte posterior a la anterior. No obstante, si bien estas características son propias de la  
11.2.1 Cefalea cervicogénica, no se limitan solo a ella, y no necesariamente definen las relaciones 
causales. Las características migrañosas como las náuseas, los vómitos o la foto o fonofobia pueden 
manifestarse en la 11.2.1 Cefalea cervicogénica, si bien a un nivel inferior que en la 1. Migraña, y 
podrían diferenciar algunos casos de la 2. Cefalea de tipo tensional. 

 
 

 11.2.2 Cefalea atribuida a tendinitis retrofaríngea 
 

Descripción: Cefalea por inflamación o calcificación en las partes blandas retrofaríngeas, generalmente  
ocasionada por estiramiento o compresión de los músculos prevertebrales de la región cervical superior. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Se ha demostrado la existencia de tendinitis retrofaríngea con resultados de diagnóstico por imagen 

de inflamación anormal de las partes blandas prevertebrales en la región cervical superior. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el inicio de la tendinitis 
retrofaríngea, o condujo a su descubrimiento. 

2. Cualquiera de las características siguientes: 
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el avance de la 

tendinitis retrofaríngea 
b) La cefalea se ha aliviado o remitido de manera significativa simultáneamente con la 

mejora o remisión de la tendinitis retrofaríngea. 
3. La cefalea empeora de manera significativa con la extensión del cuello, rotación de la cabeza 

y/o al tragar1. 
4. Presencia de sensibilidad a la palpación en las apófisis espinosas de las tres vértebras cervicales 

superiores2. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III3. 

 
 

Notas: 
 

1. Si bien la retroflexión del cuello agrava el dolor de manera sistemática, esto también ocurre con la 
rotación y al tragar. 

2. Las apófisis transversas de las primeras tres vértebras suelen presentar dolor a la palpación. 
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3. Se debería descartar la disección superior de la carótida (u otra lesión en torno a dicha arteria) antes 
de confirmar el diagnóstico de 11.2.2 Cefalea atribuida a tendinitis retrofaríngea. 

 
 

Comentarios: La temperatura corporal y la velocidad de sedimentación globular (VSG) suelen ser altas 
en las tendinitis retrofaríngeas. 

La calcificación de los tejidos prevertebrales se aprecia mejor en un TAC o RM, pero también serviría 
una radiografía simple cervical. En varios casos, puede aspirarse material cálcico amorfo desde los 
tejidos prevertebrales inflamados. 

 
 11.2.3 Cefalea atribuida a distonía craneocervical 

 
Descripción: Cefalea ocasionada por distonía de los músculos del cuello, que cursa con movimientos 
anormales o postura defectuosa del cuello o la cabeza debido a hiperactividad muscular. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Dolor del cuello y la parte posterior de la cabeza que cumple el criterio C. 
B. Se ha demostrado distonía craneocervical, manifestada por movimientos anormales o postura 

defectuosa del cuello o la cabeza debido a hiperactividad muscular. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición del dolor guarda una relación temporal con el inicio de la distonía craneocervical. 
2. El dolor ha empeorado de manera significativa simultáneamente con la progresión de la distonía 

craneocervical. 
3. El dolor se ha aliviado o remitido simultáneamente con la mejora o remisión de la distonía 

craneocervical. 
4. La localización de la cefalea coincide con la localización de la distonía muscular. 

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

Comentarios: Las distonías focales de la cabeza y del cuello acompañadas de 11.2.3 Cefalea atribuida a 
distonía craneocervical consisten en distonía faríngea, tortícolis espasmódica, distonía mandibular, 
distonía lingual y una combinación de distonías cervicales y craneales (distonía de segmentos 
craneocervicales). 

El dolor lo ocasionan presuntamente la contracción local de los músculos y los cambios 
secundarios en la sensibilidad. 

 
 

 11.3 Cefalea atribuida a trastorno ocular 
Descripción: Cefalea ocasionada por trastorno en uno o en ambos ojos. 

 
11.3.1 Cefalea atribuida a glaucoma agudo de ángulo cerrado 
 

Descripción: Cefalea, generalmente unilateral, ocasionada por glaucoma agudo de ángulo cerrado y que 
se manifiesta junto a otros síntomas y signos clínicos propios de este trastorno. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Se ha diagnosticado glaucoma agudo de ángulo cerrado y se ha demostrado hipertensión ocular. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el inicio del glaucoma. 
2. La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el agravamiento del 

glaucoma. 
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3. La cefalea se ha aliviado o ha remitido de manera significativa simultáneamente con la mejoría 
o remisión del glaucoma. 

4. La localización del dolor incluye el ojo afectado. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 

Comentarios: El glaucoma agudo de ángulo cerrado suele causar dolor ocular y/o periorbitario, pérdida 
de agudeza visual (visión borrosa), hiperemia y edema conjuntival, náuseas y vómitos. En caso de que 
la presión intraocular supere los 30 mmHg, el riesgo de pérdida visual permanente aumenta de manera 
radical, lo que otorga una importancia crucial al diagnóstico precoz. 

 
11.3.2 Cefalea atribuida a defectos de refracción 
 

Descripción: Cefalea ocasionada por defectos de refracción ocular, que suele manifestarse de manera 
sintomática después de realizar tareas visuales durante un tiempo prolongado. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Existen defectos de refracción no corregidos o mal corregidos en uno o ambos ojos. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La cefalea se ha desarrollado y/o ha empeorado de manera significativa en relación temporal 
con la aparición o el agravamiento de los defectos de refracción. 

2. La cefalea se ha aliviado de manera significativa tras corregir el defecto de refracción. 
3. La cefalea empeora con la realización durante un tiempo prolongado de tareas visuales a un 

ángulo o distancia que dificulta la visión. 
4. La cefalea mejora de manera significativa cuando se interrumpe la tarea visual. 

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

Comentarios: La mayoría de los pacientes con 11.3.2 Cefalea atribuida a defectos de refracción 
consultará con un oftalmólogo. 

Si bien un defecto de refracción no suele ser un causante tan habitual de cefalea como se cree, sí 
existen pruebas en niños, así como varios casos respaldados en adultos. 

 
 11.3.3 Cefalea atribuida a trastorno ocular inflamatorio 

 
Descripción: Cefalea ocasionada por patologías oculares inflamatorias tales como iritis, uveítis, escleritis 
o conjuntivitis que se manifiesta con otros síntomas y signos clínicos del trastorno. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea periorbitaria y dolor ocular que cumple el criterio C. 
B. Existen pruebas clínicas, de laboratorio y/o de imagen que confirman un trastorno ocular 

inflamatorio documentado como causante de cefalea1. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el inicio del trastorno ocular. 
2. Cualquiera de las características siguientes: 

a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el agravamiento del 
trastorno ocular inflamatorio. 

b) La cefalea se ha aliviado de manera significativa o remitido simultáneamente con la mejoría 
o remisión del trastorno ocular inflamatorio. 

3. Cualquiera de las características siguientes: 
a) La cefalea mejora de manera significativa con la aplicación tópica de anestesia local en el 
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ojo. 
b) La cefalea empeora al ejercer presión sobre el ojo. 

4. En caso de trastorno o lesión unilateral, la localización de la cefalea es ipsilateral a la afección2. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 

Notas: 
 

1. Los trastornos oculares inflamatorios documentados como causantes de cefalea son iritis, uveítis, 
ciclitis, escleritis, coroiditis, conjuntivitis y queratitis. 

2. Debido al solapamiento y convergencia nociceptivos (que dan lugar al dolor referido), cualquier fuente 
de dolor ocular podría producir cefalea en cualquier región. No obstante, cuando el trastorno ocular 
inflamatorio es unilateral, lo más probable es que la cefalea sea localizada e ipsilateral. 

 
 

Comentario: La inflamación ocular adopta muchas formas y se puede categorizar de distintas maneras 
según localización anatómica (p. ej. iritis, ciclitis, coroiditis) según su evolución (p. ej. aguda, subaguda, 
crónica), según su supuesta causa (p. ej. infección endógena o exógena, relacionada con el cristalino, 
traumática) o según el tipo de inflamación (granulomatosa o no granulomatosa). 

 
  
 11.3.4 Cefalea troclear 

 
Términos utilizados con anterioridad: Cefalea atribuida a trocleitis. Un trastorno no inflamatorio 
asociado a disfunción troclear, denominado cefalea troclear primaria, genera dolor en las regiones 
troclear y temporoparietal que empeora con la supraducción ocular. Se diagnostica y trata igual que la 
trocleitis, y por ello se ha incluido en la 11.3.4 Cefalea troclear. 
 

 
Descripción: Cefalea, por lo general de localización frontal o periorbitaria, que se manifiesta con o sin 
dolor ocular, ocasionada por disfunción o inflamación peritroclear. Suele agravarse con los movimientos 
oculares. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea periorbitaria y/o frontal que cumple el criterio C. 
B. Existen pruebas clínicas y/o de imagen que confirman la inflamación o disfunción troclear 

incluyendo hipersensibilidad a la palpación de la tróclea en el ángulo superomedial de la órbita 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. Dolor ocular unilateral. 
2. La cefalea empeora con los movimientos oculares1. 
3. La cefalea mejora de manera significativa con la inyección de anestésico local o corticoide en 

la región peritroclear. 
4. La cefalea es unilateral e ipsilateral a la tróclea afectada. 

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

Nota: 
 

1. En especial los movimientos verticales. 
 
 

Comentarios: La trocleitis, definida como una inflamación de la córnea y/o de la polea orbitaria, puede 
producir dolor ocular y cefalea frontal que empeoran con movimientos oculares en los que participe el 
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músculo oblicuo superior. Si bien no es frecuente, tampoco es una afección rara, y debe tenerse en cuenta 
durante la evaluación de dolor de cabeza unilateral en la región periorbitaria. 

 
La trocleitis puede asimismo desencadenar una crisis de 1. Migraña, que debería clasificarse conforme 

su tipo o subtipo correspondiente. 
La lectura puede provocar una 11.3.4 Cefalea troclear. 

 
 

 11.4 Cefalea atribuida a trastorno ótico 
Descripción: Cefalea ocasionada por patologías óticas inflamatorias, tumorales u otro trastorno de uno o 
ambos oídos, que se manifiesta con otros síntomas y signos clínicos del trastorno. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Existen pruebas clínicas, de laboratorio o de imagen que confirman una infección, tumor u otro 

trastorno irritativo en uno o ambos oídos, documentado como causante de cefalea. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el inicio del trastorno o la aparición 
de la lesión ótica. 

2. Cualquiera de las características siguientes: 
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el agravamiento del 

trastorno o lesión ótica. 
b) La cefalea se ha aliviado o ha remitido de manera significativa simultáneamente con la 

mejoría o remisión del trastorno o lesión ótica. 
3. La cefalea empeora al ejercer presión sobre el oído afectado o las estructuras periauriculares. 
4. En caso de trastorno o lesión ótica unilateral, la localización de la cefalea es ipsilateral a la 

afección. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 

Comentario: Debido al solapamiento y convergencia nociceptivos en las regiones craneal y cervical, 
parece evidente que un trastorno o lesión ótica dolorosos podría dar lugar a una cefalea. Es poco probable 
que una cefalea de estas características se produzca sin dolor ótico, que es la manifestación típica de este 
tipo de patologías. 

 
 11.5 Cefalea atribuida a trastorno nasal o de los senos paranasales 

Término utilizado con anterioridad: El término "cefalea sinusal" ha quedado obsoleto ya que se ha 
aplicado tanto a las cefaleas primarias  
como a las presuntamente atribuidas a varios trastornos de las estructuras nasales o sinusales. 

 
Descripción: Cefalea ocasionada por trastorno nasal y/o de los senos paranasales que se manifiesta con 
otros síntomas y/o signos clínicos del trastorno. 

 
11.5.1 Cefalea atribuida a sinusitis aguda 
 

Descripción: Cefalea ocasionada por rinosinusitis aguda que cursa con otros síntomas y/o signos clínicos 
del trastorno. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Existen pruebas clínicas, de endoscopia nasal y/o de diagnóstico por la imagen que confirman la 
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rinosinusitis aguda. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el inicio de la rinosinusitis. 
2. Cualquiera de las características siguientes: 

a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el agravamiento 
de la rinosinusitis. 

b) La cefalea se ha aliviado o ha remitido de manera significativa simultáneamente con la 
mejoría o remisión de la rinosinusitis. 

3. La cefalea empeora al ejercer presión en los senos paranasales. 
4. En el caso de rinosinusitis unilateral, la cefalea es localizada e ipsilateral a la afección. 

D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III1. 
 
 

Nota: 
 

1. La 1. Migraña o 2. Cefalea de tipo tensional se pueden confundir con la 11.5.1 Cefalea atribuida a 
sinusitis aguda por la localización parecida de la cefalea y, en el caso de la migraña, por los síntomas 
autonómicos nasales que normalmente le acompañan. La presencia o ausencia de secreción nasal 
purulenta y/u otras características diagnósticas de la rinosinusitis aguda son lo que permite diferenciar 
ambas afecciones. 

 
 

Comentarios: El dolor producido por patología en las mucosas nasales o sus estructuras relacionadas 
suele percibirse en la región frontal o facial, pero se irradia a regiones más posteriores. El mero hecho 
de descubrir en los resultados de las pruebas de diagnóstico por imagen cambios compatibles con 
rinosinusitis aguda que concuerden con la descripción del dolor del paciente no es suficiente para 
diagnosticar 11.5.1 Cefalea atribuida a sinusitis aguda La respuesta al tratamiento con anestesia local 
es un indicador convincente, pero podría no ser patognomónico. 

Sin embargo, un episodio de 1. Migraña podría desencadenarse o empeorar a raíz de una patología 
nasal o sinusal. 

 
11.5.2 Cefalea atribuida a sinusitis crónica o recurrente 

 
Descripción: Cefalea ocasionada por trastorno infeccioso o inflamatorio crónico de los senos paranasales 
que asocia otros síntomas y/o signos clínicos del trastorno. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Existen pruebas clínicas, de endoscopia nasal y/o de imagen que confirman una infección actual o 

anterior u otro proceso inflamatorio en los senos paranasales. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el inicio de la rinosinusitis crónica. 
2. La cefalea fluctúa simultáneamente conforme al nivel de congestión sinusal, secreción y otros 

síntomas de la rinosinusitis crónica. 
3. La cefalea empeora al ejercer presión en los senos paranasales. 
4. En el caso de rinosinusitis unilateral, la cefalea es localizada e ipsilateral a la afección. 

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

Comentario: Establecer si una patología sinusal puede o no producir una cefalea persistente ha sido un 
tema polémico. Los estudios más recientes parecen corroborarlo. No obstante, los cambios patológicos 
observados en las pruebas de diagnóstico por imagen o endoscopias que concuerdan con la descripción 
del paciente no bastan por sí solos para garantizar el diagnóstico de la 11.5.2 Cefalea atribuida a sinusitis 
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crónica o recurrente. 
 
 
11.6 Cefalea atribuida a trastorno dental 
Descripción: Cefalea ocasionada por un trastorno en la región dental. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Existen pruebas clínicas, de laboratorio o de imagen que confirman un trastorno o lesión dental 

documentado como causante de cefalea. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el inicio del trastorno o la aparición 
de la lesión. 

2. Cualquiera de las características siguientes: 
a) La cefalea ha empeorado de manera significativa simultáneamente con el agravamiento o 

la progresión del trastorno o la lesión. 
b) La cefalea se ha aliviado o ha remitido de manera significativa simultáneamente con la 

mejoría o remisión del trastorno o la lesión. 
3. La cefalea empeora con la palpación, el sondaje o al ejercer presión sobre las piezas dentales 

afectadas. 
4. En caso de trastorno o lesión unilateral, la localización de la cefalea es ipsilateral a la afección. 

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

Comentario: Los trastornos dentales suelen causar dolor dental y/o facial que puede irradiarse a la 
cabeza. Las causas más habituales de la 11.6 Cefalea atribuida a trastorno dental son una infección o 
absceso endodóncico o periodontal, o una irritación traumática como la pericoronaritis alrededor de una 
muela del juicio semi-incluida. 

 
11.7 Cefalea atribuida a trastornos de la articulación temporomandibular 
Clasificado en otro lugar: Los trastornos maxilares no temporomandibulares, como tumores, 
osteomielitis o fracturas, producen dolor localizado que pueda irradiarse a la cara y la cabeza pero rara 
vez producen una cefalea por sí mismos. Si estos casos contaran con cefalea, se deben clasificar como 
11.9 Cefalea o dolor facial atribuidos a trastornos del cráneo, cuello, ojos, oídos, nariz, senos 
paranasales, dientes, boca o de otras estructuras faciales o cervicales. 

 
Descripción: Cefalea ocasionada por trastorno en las estructuras de la región temporomandibular. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea1 que cumple el criterio C. 
B. Existen pruebas clínicas de proceso patológico doloroso que afecta elementos de la articulación 

temporomandibular, músculos de la masticación y/o estructuras asociadas en uno o ambos lados. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

 
1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el inicio del trastorno 

temporomandibular, o condujo a su descubrimiento. 
2. La cefalea empeora con los movimientos maxilares, la actividad maxilar (p. ej. masticación) y/o 

la parafunción maxilar (p. ej. bruxismo). 
3. La cefalea se desencadena con la exploración física al palpar el músculo temporal y/o con 

movimientos pasivos de la mandíbula. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III2. 
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Notas: 
 

1. Localización normalmente temporal, en uno o ambos lados. 
2. Debido a la tensión muscular, existe un solapamiento entre la 11.7 Cefalea atribuida a trastorno 

temporomandibular y la 2. Cefalea de tipo tensional. Cuando el diagnóstico del trastorno 
temporomandibular no esté claro, la cefalea deberá clasificarse como 2. Cefalea de tipo tensional o 
alguno de sus tipos o subtipos (probablemente con hipersensibilidad de los músculos pericraneales).  

 
 

Comentarios: La 11.7 Cefalea atribuida a trastorno temporomandibular suele ser más notable en la 
región temporal, área preauricular de la cara y/o músculos maseteros. Puede ser unilateral, pero es 
probable que sea bilateral cuando la patología subyacente afecta a ambas regiones temporomandibulares, 
La irradiación del dolor a la cara es habitual; el trastorno temporomandibular es la causa más habitual de 
dolor facial después del dolor dental. 

Los factores que producen dolor son desplazamiento discal, osteoartritis e hipermovilidad articular y 
dolor miofascial regional. 

El diagnóstico de trastorno temporomandibular puede resultar complicado, con cierta controversia 
sobre la importancia relativa de las pruebas clínicas y radiográficas. Se recomienda emplear los criterios 
de diagnóstico elaborados por el International RDC/TMD Consortium Network and Orofacial Pain 
Special Interest Group. 

 
 11.8 Cefalea o dolor facial atribuidos a inflamación del ligamento 

estilohioideo 
Término utilizado con anterioridad: Síndrome de Eagle. 

 
Descripción: Cefalea unilateral con dolor cervical, faríngeo y/o facial, ocasionada por la inflamación del 
ligamento estilohioideo y que se desencadena o empeora al girar la cabeza. 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea o dolor cervical, faríngeo o facial que cumple el criterio C1. 
B. Existen pruebas radiológicas que confirman una calcificación o alargamiento del ligamento 

estilohioideo. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. El dolor se desencadena o empeora con la palpación del ligamento estilohioideo. 
2. El dolor se desencadena o empeora al girar la cabeza. 
3. El dolor mejora de manera significativa con inyecciones de anestésico local en el ligamento 

estilohioideo, o con estiloidectomía. 
4. La localización del dolor es ipsilateral al ligamento estilohioideo inflamado. 

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

Nota: 
 

1. La 11.8 Cefalea o dolor facial atribuidos a inflamación del ligamento estilohioideo suele percibirse 
en la orofaringe, el cuello y/o la cara, si bien algunos pacientes padecen una cefalea más difusa. 

 
 
11.9 Cefalea o dolor facial atribuidos a otros trastornos del cráneo, cuello, ojos, 
oídos, nariz, senos paranasales, dientes, boca o de otras estructuras faciales o 
cervicales 
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Descripción: Cefalea o dolor facial por trastornos del cráneo, cuello, ojos, oídos, nariz, senos 
paranasales, dientes, boca o de otras estructuras faciales o cervicales que no se hayan descrito con 
anterioridad. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea o dolor facial que cumple el criterio C. 
B. Se ha diagnosticado un trastorno del cráneo, cuello, ojos, oídos, nariz, senos paranasales, dientes, 

boca o de otras estructuras faciales o cervicales documentado como causante de cefalea pero no 
descrito con anterioridad. 

C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 
1. La aparición de la cefalea y/o el dolor facial guarda una relación temporal con el inicio del 

trastorno o la aparición de la lesión. 
2. Cualquiera de las características siguientes: 

 
a) La cefalea y/o el dolor facial ha empeorado de manera significativa simultáneamente con 

el agravamiento del trastorno o lesión. 
b) La cefalea y/o el dolor facial se ha aliviado o ha remitido de manera significativa 

simultáneamente con la mejoría o remisión del trastorno o lesión. 
3. La cefalea y/o el dolor facial empeora al ejercer presión sobre la lesión. 
4. La localización de la cefalea o el dolor facial concuerda con el punto de la lesión. 

D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 
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12. Cefalea atribuida a trastorno psiquiátrico 

 
12.1 Cefalea atribuida a trastorno de somatización 
12.2 Cefalea atribuida a trastorno psicótico 

 
 
 
Clasificado en otro lugar: 
Todas las cefaleas atribuidas a trastorno de abuso de sustancias (p. ej., drogadicción), a privación de una 
sustancia, a intoxicación aguda y a abuso de medicación se clasifican como tipos o subtipos de la 8. 
Cefalea atribuida a administración o privación de una sustancia. 

 
 
Comentario general 
¿Cefalea primaria, secundaria o ambas? Las cefaleas son un fenómeno frecuente, tal y como los 
trastornos psiquiátricos. Por ello también se espera una coexistencia de ambas por casualidad. No obstante, 
podría existir una relación causal entre un trastorno psiquiátrico y una cefalea nueva o que empeora de 
manera significativa. Las normas generales de atribución a otro diagnóstico se aplican a la 12. Cefalea 
atribuida a trastorno psiquiátrico con algunos cambios. 

 
1. En caso de que la primera aparición de una nueva cefalea guarde una estrecha relación temporal con 

un trastorno psiquiátrico y se haya confirmado la causalidad, la nueva cefalea se clasifica como 
secundaria atribuida a dicho trastorno. Esto también se aplica cuando la nueva cefalea presenta las 
características de cualquiera de las cefaleas primarias clasificadas en la Parte I de la ICHD-III. 

2. En caso de que el empeoramiento significativo (que por lo general significa un aumento de como 
mínimo el doble respecto a la frecuencia o gravedad) de una cefalea preexistente con las características 
de una cefalea primaria guarde una estrecha relación temporal con un trastorno psiquiátrico, se 
deberían asignar tanto el diagnóstico inicial como el de 12. Cefalea atribuida a trastorno psiquiátrico, 
siempre y cuando existan pruebas fehacientes de que este trastorno pueda ocasionar cefalea. 

3. Si no pudiera establecerse una relación causal, la cefalea primaria preexistente y el trastorno 
psiquiátrico se diagnosticarán por separado. 

 
No se han descrito todavía casos de cefalea crónica por trastorno psiquiátrico persistente después de la 

resolución del mismo. 
 
 

Introducción 
Apenas existen pruebas de casos que respalden las causas psiquiátricas de la cefalea. Por lo tanto, las 
categorías de diagnóstico de esta sección de la clasificación se limitan a esos casos contados en los que 
la cefalea ocurre en el contexto y como consecuencia directa de una patología psiquiátrica cuyo cuadro 
clínico se sabe incluye síntomas de cefalea. 

Los criterios deberán ser lo suficientemente restrictivos para no incluir falsos positivos, pero han de 
reducir el umbral lo suficiente como para incluir a buena parte de los pacientes afectados. En la gran 
mayoría de los casos de la 12. Cefalea atribuida a trastorno psiquiátrico el diagnóstico se basa en la 
evaluación personal de la historia clínica y la exploración física en lugar de biomarcadores objetivos de 
diagnóstico. 

Las cefaleas pueden, por supuesto, asociarse a trastornos psiquiátricos sin ninguna conexión causal. 
Pueden manifestarse coincidiendo con una serie de trastornos psiquiátricos, tales como trastornos 
depresivos (depresión mayor, de un único episodio o recurrente o persistente; trastorno depresivo 
persistente), trastornos de ansiedad (trastorno de ansiedad por separación, trastorno de pánico, trastorno 
de ansiedad social y trastorno de ansiedad generalizado) y trastornos por episodios traumáticos o estrés 
(trastorno reactivo del apego, trastorno por estrés agudo, trastorno por estrés postraumático, trastornos 
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adaptativos). En estos casos en los que no existan pruebas de una relación causal, se deberían asignar 
ambos diagnósticos por separado, el de la cefalea primaria y el del trastorno psiquiátrico. 

Los datos epidemiológicos revelan, no obstante, que la cefalea y los trastornos psiquiátricos coexisten 
con una frecuencia mayor de lo que sugeriría el azar. Los factores subyacentes más habituales podrían 
causar o predisponer a ambos trastornos; al contrario, las variables de confusión pueden sobrestimar la 
comorbilidad (p. ej. los pacientes que tienen un diagnóstico son más propensos a ser diagnosticados otra 
patología por el mero hecho de estar expuestos a un mayor control médico). Las asociaciones causales 
auténticas también son posibles, con la cefalea causando el trastorno psiquiátrico, el trastorno 
psiquiátrico causando la cefalea, o con una influencia recíproca (bidireccional) entre la cefalea y el 
trastorno psiquiátrico. 

Si bien se sugiere que la cefalea ocurre únicamente en asociación con algunos trastornos psiquiátricos 
frecuentes como trastornos depresivos, de ansiedad o traumáticos o por estrés pueden considerarse 
derivadas de estos trastornos, se mantiene la incertidumbre que rodea las relaciones causales debido a la 
relativa falta de pruebas en este contexto. Por tanto los criterios de las cefaleas atribuidas a alguno de 
estos trastornos psiquiátricos solamente se han incluido en el Apéndice. Antes de establecer una 
conclusión firme se precisa una aclaración más amplia de los mecanismos subyacentes de estas 
asociaciones causales. 

Los datos publicados sugieren que la presencia de un trastorno psiquiátrico concomitante podría 
empeorar la evolución de la 1. Migraña o la 2. Cefalea de tipo tensional al aumentar la frecuencia e 
intensidad de los episodios, o al disminuir su reacción al tratamiento. De este modo, la identificación y 
tratamiento de una patología psiquiátrica concomitante es clave para el control apropiado de estas cefaleas. 
En niños y adolescentes, las cefaleas primarias (1. Migraña, 2.2 Cefalea episódica frecuente de tipo 
tensional y especialmente la 2.3 Cefalea crónica de tipo tensional) presentan a menudo una morbilidad 
asociada con el trastorno psiquiátrico. Los trastornos del sueño, trastornos de estrés postraumático (TEPT), 
trastorno de ansiedad social (fobia escolar), trastorno por déficit de atención e hiperactividad (TDAH), 
trastornos de comportamiento, trastornos de aprendizaje, enuresis, encopresis y trastornos de tics deben 
ser cuidadosamente buscados y tratados una vez diagnosticados, teniendo en cuenta la carga negativa en 
discapacidad y pronóstico de cefalea pediátrica. 

Para determinar si una cefalea es consecuencia de un trastorno psiquiátrico, resulta necesario establecer 
si hay o no un trastorno psiquiátrico concomitante. Se recomienda preguntar a todos los pacientes con 
cefalea por síntomas psiquiátricos comórbidos frecuentes, tales como trastornos depresivos o de ansiedad. 
Si se sospecha que un trastorno psiquiátrico puede ser el causante de una cefalea es aconsejable que el 
paciente reciba una evaluación por parte de un psiquiatra o psicólogo con experiencia. 

 
12.1 Cefalea atribuida a trastorno de somatización

1

 

Descripción: Cefalea ocasionada como parte de la presentación sintomática de un trastorno de 
somatización. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Se ha diagnosticado un trastorno de somatización1 caracterizado por los dos criterios siguientes: 

1. Antecedentes de varios síntomas físicos antes de los 30 años, que o bien no se han explicado 
completamente con una patología médica conocida, o bien, en caso de que exista una patología 
médica relacionada, exceden lo que podría esperarse teniendo en cuenta el historial clínico, la 
exploración física o los hallazgos de laboratorio. 

2. Durante el curso del trastorno, se cumplen todos los siguientes: 
a) Al menos cuatro síntomas dolorosos desde o durante cuatro puntos o funciones diferentes 

(p. ej., desde cabeza, tórax, espalda, abdomen, articulaciones, extremidades y/o recto, o 
durante la menstruación, el coito y/o la micción). 

b) Al menos dos síntomas gastrointestinales aparte del dolor (p. ej. náuseas, meteorismo, 
vómitos no relacionados con embarazo, diarrea o intolerancia a varios alimentos). 

c) Al menos un síntoma sexual aparte del dolor (p. ej., indiferencia sexual, disfunción eréctil 
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o eyaculatoria, menstruación irregular, sangrado menstrual excesivo y/o vómitos durante 
el embarazo). 

d) Al menos un síntoma pseudoneurológico que no se limita al dolor (p. ej., síntomas 
conversivos tales como problemas de coordinación y equilibrio, parálisis o debilidad 
localizada, dificultad para tragar o bulto en la garganta, afonía, retención urinaria, 
alucinaciones, pérdida de sensibilidad táctil o dolorosa, diplopía, ceguera, sordera, crisis 
epilépticas, síntomas disociativos tales como amnesia y/o pérdida del conocimiento, sin 
incluir los desmayos). 

C. La causalidad queda demostrada por el menos una de las siguientes características: 
1. La cefalea ha evolucionado o se ha agravado su intensidad de manera significativa 

simultáneamente con la manifestación de otros síntomas propios de un trastorno de 
somatización. 

2. La cefalea se hace constante o remite simultáneamente con otros síntomas propios de un 
trastorno de somatización. 

3. La cefalea se resuelve simultáneamente con la remisión de otros síntomas propios de un 
trastorno de somatización. 

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

Nota: 
 

1. Debería destacarse que el trastorno de somatización por sí mismo no se incluye en la quinta edición 
del Manual diagnóstico y estadístico de trastornos mentales (DSM-5), la última revisión del Manual 
de Diagnóstico de la Asociación Estadounidense de Psiquiatría, publicado en mayo de 2013; se ha 
reemplazado por la categoría "Trastorno de síntomas somáticos" (Somatic Symptom Disorder), que 
se caracteriza por uno o más síntomas somáticos asociados con pensamientos desproporcionados y 
constantes acerca de la gravedad de los síntomas propios, un alto nivel de ansiedad persistente sobre 
la salud o los síntomas, o una dedicación de tiempo y energía excesivos a la preocupación por estos 
síntomas o problemas de salud. Dada la enorme heterogeneidad de esta categoría (p. ej., engloba tanto 
a pacientes con cefalea y preocupación desproporcionada por la gravedad de la misma, como a casos 
clásicos de trastornos de somatización con un patrón vitalicio de numerosos síntomas somáticos, 
incluida la cefalea), se decidió que sería posible realizar la atribución solo si la cefalea forma parte 
de un patrón más amplio de múltiples quejas somáticas. Por lo tanto, la ICHD-III continúa empleando 
la definición de la DSM-IV para los trastornos de somatización. 

 
Comentario: Los trastornos de somatización se caracterizan por la combinación de varios síntomas de 
angustia y una respuesta excesiva o inadaptada a estos síntomas o a los problemas de salud asociados. 
Estos síntomas comprenden problemas y/o disfunciones gástricas o intestinales, dolor de espalda, dolor 
en brazos, piernas o articulaciones, cefaleas, dolor torácico y/o disnea, mareos, sensación de cansancio o 
baja energía, y problemas para dormir. Las dolencias del paciente son auténticas, independientemente de 
si tienen una explicación médica. Los pacientes suelen experimentar angustia y un nivel alto de deterioro 
funcional. Los síntomas pueden acompañarse o no de trastornos médicos generales diagnosticados o de 
trastornos psiquiátricos. Puede darse un alto nivel de uso de atención médica, que rara vez calma las 
preocupaciones de los pacientes. Desde el punto de vista del profesional, muchos de estos pacientes 
parecen no responder a los tratamientos, y las nuevas intervenciones o terapias podrían agravar los 
síntomas existentes o producir nuevos efectos secundarios y complicaciones. Algunos pacientes tienen la 
sensación de que su valoración y tratamiento médicos no han sido apropiados. 

 
 
 12.2 Cefalea atribuida a trastorno psicótico 
Descripción: Cefalea como manifestación de un delirio cuyo contenido comprende un mecanismo 
conforme al cual el paciente cree que explica la cefalea (p. ej. es producto de un dispositivo que los 
extraterrestres le han implantado en la cabeza). 
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Criterios de diagnóstico: 
 

A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Presencia de un delirio cuyo contenido comprende un mecanismo que podría explicar la cefalea1. 
C. La causalidad queda demostrada mediante uno de los siguientes, o ambos: 

1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el inicio del delirio, o condujo a 
su descubrimiento. 

2. La cefalea se ha resuelto después de la remisión del delirio. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III2. 

 
 

Notas: 
 

1. Por ejemplo: el paciente cree que se le ha implantado un dispositivo en la cabeza que le está  
ocasionando una cefalea, o que tiene un tumor cerebral a pesar de que existen pruebas irrefutables de 
lo contrario. 

2. Cuando el paciente manifieste la cefalea por primera vez (una de las cefaleas primarias clasificadas 
en la Parte I de la ICHD-III) y después exprese una explicación delirante para la misma, como que se 
debe a un tumor cerebral a pesar de que no existan pruebas médicas que lo respalden, la cefalea podría 
no ser atribuida al trastorno psiquiátrico, sino que debería clasificarse como una cefalea primaria, y 
el paciente debería recibir además el diagnóstico psiquiátrico de trastorno delirante, tipo somático. 

 
Comentario: Los delirios son creencias falsas fijas basadas en deducciones incorrectas acerca de la 
realidad, que se mantienen con convicción a pesar de que existan pruebas evidentes de lo contrario. En 
algunas instancias el delirio puede comprender una falsa creencia de que se padece una patología médica 
grave (p. ej. tumor o aneurisma cerebral) causante de la cefalea, a pesar de pruebas repetidas y de 
explicaciones de expertos reafirmen que dicha afección no está presente. El contenido del delirio podría 
ser más extraño, como la idea de que lo que ocasiona la cefalea es un transmisor implantado 
quirúrgicamente dentro de la cabeza. 
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Parte III 

Neuropatías craneales dolorosas, otros dolores 
faciales y otras cefaleas 

 
13. Lesiones dolorosas de los pares craneales y otros dolores faciales 
14. Otras cefaleas 
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13. Lesiones dolorosas de los pares craneales y otros dolores faciales 
 

 
13.1 Dolor atribuido a lesión o enfermedad del nervio trigémino 

13.1.1 Neuralgia del trigémino 
13.1.1.1 Neuralgia clásica del trigémino 

13.1.1.1.1 Neuralgia clásica del trigémino estrictamente paroxística 
13.1.1.1.2 Neuralgia clásica del trigémino con dolor continuo 

13.1.1.2 Neuralgia del trigémino secundaria 
13.1.1.2.1 Neuralgia del trigémino atribuida a esclerosis múltiple 
13.1.1.2.2 Neuralgia del trigémino atribuida a lesión ocupante de espacio 
13.1.1.2.3 Neuralgia del trigémino atribuida a otras causas 

13.1.1.3 Neuralgia idiopática del trigémino 
13.1.1.3.1 Neuralgia idiopática del trigémino estrictamente paroxística 
13.1.1.3.2 Neuralgia idiopática del trigémino con dolor continuo 

13.1.2 Neuropatía dolorosa del trigémino 
13.1.2.1 Neuropatía dolorosa del trigémino atribuida a herpes zóster 
13.1.2.2 Neuralgia del trigémino postherpética 
13.1.2.3 Neuralgia del trigémino postraumática dolorosa 
13.1.2.4 Neuropatía dolorosa del trigémino atribuida a otros trastornos 
13.1.2.5 Neuropatía idiopática del trigémino 

13.2 Dolor atribuido a lesión o enfermedad del nervio glosofaríngeo 
13.2.1 Neuralgia del glosofaríngeo 

13.2.1.1 Neuralgia clásica del glosofaríngeo 
13.2.1.2 Neuralgia del glosofaríngeo secundaria 
13.2.1.3 Neuralgia idiopática del glosofaríngeo 

13.2.2 Neuropatía dolorosa del glosofaríngeo 
13.2.2.1 Neuropatía dolorosa del glosofaríngeo atribuida a causa conocida 
13.2.2.2 Neuropatía dolorosa del glosofaríngeo idiopática 

13.3 Dolor atribuido a lesión o enfermedad del nervio intermedio 
13.3.1 Neuralgia del nervio intermedio 

13.3.1.1 Neuralgia clásica del nervio intermedio 
13.3.1.2 Neuralgia secundaria del nervio intermedio 
13.3.1.3 Neuralgia idiopática del nervio intermedio 

13.3.2 Neuropatía dolorosa del nervio intermedio 
13.3.2.1 Neuropatía dolorosa del nervio intermedio atribuida a herpes zóster 
13.3.2.2 Neuralgia del nervio intermedio postherpética 
13.3.2.3 Neuropatía dolorosa del nervio intermedio atribuida a otros trastornos 
13.3.2.4 Neuropatía dolorosa del nervio intermedio idiopática 

13.4 Neuralgia occipital 
13.5 Síndrome cervicogloso 
13.6 Neuritis óptica dolorosa 
13.7 Cefalea atribuida a parálisis oculomotora de origen isquémico 
13.8 Síndrome de Tolosa-Hunt 
13.9 Síndrome oculosimpático paratrigeminal (de Raeder) 
13.10 Neuropatía oftalmopléjica dolorosa recurrente 
13.11 Glosodinia 
13.12 Dolor facial idiopático persistente 
13.13 Dolor neuropático central 
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13.13.1 Dolor neuropático central atribuido a esclerosis múltiple (EM) 
13.13.2 Dolor central tras ictus 

 
 
 
Introducción 
Este capítulo expone un sistema de clasificación para las lesiones dolorosas de los pares craneales y otros 
dolores faciales basado en el consenso entre la Sociedad Internacional de Cefaleas (IHS) y la Asociación 
Internacional para el Estudio del Dolor (IASP). 

La nosología existente de los dolores de los pares craneales no refleja plenamente las sutiles 
diferencias entre las distintas afecciones. No obstante, más que abandonar muchos de los términos de 
diagnóstico ya establecidos, esta clasificación los mantiene y ofrece definiciones detalladas para el 
diagnóstico diferencial y sus tipos, subtipos y subformas. 

Las fibras aferentes en los nervios trigémino, intermedio de Wrisberg, glosofaríngeo y vago conducen, 
junto con las raíces cervicales superiores a través de los nervios occipitales, el estímulo nociceptivo hacia 
las vías centrales del tronco encefálico y hacia las áreas cerebrales que procesan la nocicepción y el dolor 
en la cabeza y el cuello. El cerebro percibe el dolor en el área inervada. 

El dolor puede manifestarse en cualquiera de las múltiples formas distintas que se cree reflejan las 
diferencias en la fisiopatología neural, incluso si no se conocen bien los detalles. Lo que sí se sabe es 
que los dolores faciales neuropáticos se pueden clasificar basándose en sus características y etología 
clínicas específicas. Lo esencial para este concepto es la delimitación clínica desde el inicio del grupo 
de diagnóstico principal en el que mejor encaje el paciente, seguido de pruebas etiológicas acerca de los 
tipos y subtipos de diagnóstico y de la decisión respecto al tratamiento. 

 
Existen varios ejes de clasificación. 
a) Sindromología: neuralgia o neuropatía 
La división entre, por ejemplo, neuralgia del trigémino y neuropatía del trigémino debería verse como 

una manera pragmática de diferenciar las afecciones cuyo cuadro clínico y manejo de tratamiento 
difieren mientras que ambas no se pueden clasificar basándose en la patología actual conocida o la 
fisiopatología. Lo mismo cabe decir de los trastornos dolorosos asociados a los nervios glosofaríngeo e 
intermedio de Wrisberg. 

Un causante destacado de dolor en los nervios craneales es el herpes zóster. A pesar de que el dolor del 
trigémino después de un herpes zóster probablemente provoque varios tipos de cambios patológicos en 
las vías del trigémino (p. ej. "nocirreceptor irritable" frente al tipo "desaferenciación"), los datos 
disponibles son muy limitados para clasificarlos como neuralgia frente a neuropatía. Por eso se mantiene 
el término establecido de neuralgia postherpética. 

b) Localización: dolor neuropático central o periférico 
Una lesión o activación excesiva de estos nervios (dolor neuropático periférico) o de sus vías (dolor 

neuropático central) ocasiona dolor neuropático facial. 
c) Etiología: clásica, idiopática o secundaria 
La causa del dolor neuropático puede estar clara, como una infección por el virus varicela-zóster o una 

anomalía estructural (p. ej. placa de esclerosis múltiple) demostrada mediante pruebas de diagnóstico por 
la imagen: dicho dolor se denomina secundario y atribuido al trastorno causal. En otros casos no existe 
un motivo aparente (se denomina idiopático). 

En las neuralgias del trigémino, glosofaríngeo e intermedio de Wrisberg, el término clásico se reserva 
para los casos donde las pruebas de diagnóstico por imagen o la intervención quirúrgica hayan descubierto 
una compresión del nervio correspondiente. En el sentido estricto las neuralgias son secundarias (a la 
compresión neurovascular), pero resulta beneficioso separarlas de otros causantes basándose en la 
amplitud de sus opciones terapéuticas y las fisiopatologías nerviosas potencialmente diferentes. 

 
13.1 Dolor atribuido a lesión o enfermedad del nervio trigémino 
13.1.1 Neuralgia del trigémino 
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Descripción: La neuralgia del trigémino es un dolor unilateral similar a una descarga eléctrica breve, de 
aparición y desaparición repentinas, limitado a la distribución de una o más ramas de la división del nervio 
trigémino y desencadenado por estímulos inocuos. Puede desarrollarse sin motivo aparente o estar causado 
por otro trastorno diagnosticado. Además, podría presentar dolor continuo concomitante de intensidad 
moderada dentro de las distribuciones de las ramas nerviosas afectadas. 

 
Términos utilizados con anterioridad: Tic doloroso; neuralgia del trigémino primaria. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Paroxismos recurrentes de dolor facial unilateral en las distribuciones de una o más ramas de la 

división del  
nervio trigémino, sin irradiación1, y que cumple los criterios B y C. 

B. El dolor presenta todas las características siguientes: 
1. Duración de entre una fracción de segundo hasta dos minutos2. 
2. Intensidad grave3. 
3. Sensación de descarga eléctrica o dolor fulgurante, punzante o agudo. 

C. Desencadenada por estímulos inocuos dentro de la distribución del trigémino afectada4. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 

Notas: 
 

1. En unos pocos pacientes el dolor puede irradiarse a otra división, pero se mantiene dentro de los 
dermatomas del trigémino. 

2. La duración puede varias con el tiempo de manera que los paroxismos sean más prolongados. Una 
minoría de pacientes referirá ataques que en su mayoría duran >2 minutos. 

3. El dolor puede intensificarse conforma avanza el tiempo. 
4. Algunos ataques pueden o parecen ser espontáneos, pero deben existir antecedentes de dolor 

provocado por un estímulo inocuo para cumplir este criterio. Lo ideal es que el médico tratante 
procure confirmar el historial para reproducir el fenómeno desencadenante. Sin embargo, esto no 
siempre es posible por la negativa del paciente, por una localización anatómica incómoda del 
desencadenante y/o por otros factores. 

 
 

Comentarios: El diagnóstico de la 13.1.1 Neuralgia del trigémino se debe establecer de manera clínica. 
Las investigaciones se diseñan para identificar la causa probable. 

Salvo por el fenómeno desencadenante, la mayoría de pacientes con 13.1.1 Neuralgia del trigémino 
no manifiestan las anomalías sensitivas dentro de la distribución del trigémino a menos que se utilicen 
métodos avanzados (p. ej. pruebas cuantitativas de sensibilidad). No obstante, en algunos la exploración 
clínica neurológica puede mostrar déficits sensitivos, que deberían incitar a la realización de pruebas de 
neurodiagnóstico por la imagen para averiguar la posible causa. Así se posibilita el diagnóstico de 
subformas como la 13.1.1.1 Neuralgia clásica del trigémino, la 13.1.1.2 Neuralgia del trigémino 
secundaria o la 13.1.1.3 Neuralgia idiopática del trigémino. 

En los casos muy graves, el dolor produce con frecuencia un espasmo del lado de la cara afecto (tic 
doloroso). 

Podrían aparecer síntomas autonómicos leves, como lagrimeo y/o enrojecimiento del ojo ipsilateral. 
Después de un paroxismo doloroso hay un período refractario, durante el cual no se puede 

desencadenar dolor. 
 

13.1.1.1 Neuralgia clásica del trigémino 
 

Descripción: Neuralgia del trigémino que se desarrolla sin otra causa aparente que no sea la compresión 
neurovascular. 
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Criterios de diagnóstico: 

 
A. Paroxismos recurrentes de dolor facial unilateral que cumplen los criterios de la 13.1.1 Neuralgia 

del trigémino. 
B. Demostrada compresión neurovascular (no solo contacto) con RM o durante intervención 

quirúrgical, con cambios morfológicos1 en la raíz del nervio trigémino. 
 

Nota: 
 

1. En general atrofia o desplazamiento. 
 

Comentarios: La atrofia de una raíz nerviosa y/o el desplazamiento debido a la compresión neurovascular 
se asocian de manera independiente al cuadro clínico de la 13.1.1 Neuralgia del trigémino. En caso de 
que estos cambios anatómicos estén presentes, el trastorno se diagnostica como 13.1.1.1 Neuralgia clásica 
del trigémino. 

El punto habitual de la compresión neurovascular es en la zona de entrada de la raíz, con compresión 
por una arteria asociada más claramente a síntomas que a la compresión por una vena. Existen técnicas de 
RM para medir el volumen y el área longitudinal de la raíz. Entre los cambios atróficos se incluyen la 
desmielinización, la pérdida neuronal, los cambios en la microvasculatura y otros cambios morfológicos. 
Si bien no están claros los mecanismos concretos de cómo los cambios atróficos en el nervio del trigémino 
contribuyen a generar dolor, existen pruebas que respaldan que cuando se manifiestan en el preoperatorio 
vaticinan un resultado positivo después de la descompresión microvascular. 

Muchos pacientes con 13.1.1.1 Neuralgia clásica del trigémino recuerdan con claridad el inicio del 
dolor. 

La 13.1.1.1 Neuralgia clásica del trigémino suele aparecer en la segunda o tercera ramas. El dolor rara 
vez es bilateral (de manera secuencial en lugar de concomitante). 

La 13.1.1.1 Neuralgia clásica del trigémino puede suceder a un período de dolor continuo atípico, lo 
que se conoce en la literatura como pre-neuralgia del trigémino. 

La mayoría de los pacientes suelen mantenerse asintomáticos entre los paroxismos. En la subforma 
13.1.1.2 Neuralgia clásica del trigémino con dolor continuo existe un dolor de fondo prolongado en el 
área afectada. 

 
 13.1.1.1.1 Neuralgia clásica del trigémino estrictamente paroxística 

 
Descripción: Neuralgia del trigémino sin dolor facial de fondo persistente. 
 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Paroxismos recurrentes de dolor facial unilateral que cumplen los criterios de la 13.1.1.1 Neuralgia 

clásica del trigémino. 
B. Sin dolor entre los ataques en la rama del trigémino afectada. 

 
Comentario: La 13.1.1.1 Neuralgia clásica del trigémino estrictamente paroxística suele reaccionar, al 
menos al principio, al tratamiento farmacológico (sobre todo a la carbamazepina o la oxcarbazepina). 

 
 13.1.1.1.2 Neuralgia clásica del trigémino con dolor continuo 

 
Términos utilizados con anterioridad: Neuralgia del trigémino atípica; neuralgia del trigémino de tipo 
2. 

 
Descripción: Neuralgia clásica del trigémino con dolor facial de fondo persistente. 

 
Criterios de diagnóstico: 
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A. Paroxismos recurrentes de dolor facial unilateral que cumplen los criterios de la 13.1.1.1 Neuralgia 

clásica del trigémino. 
B. Dolor concomitante continuo o casi continuo entre los ataques en la rama del trigémino afectada. 

 
Comentario: La sensibilización periférica o central puede explicar el dolor continuo. 

 
13.1.1.2 Neuralgia del trigémino secundaria 

 
Descripción: Neuralgia del trigémino ocasionada por un trastorno subyacente. La exploración clínica 
revela cambios sensitivos en una proporción significativa de estos pacientes. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Paroxismos recurrentes de dolor facial unilateral que cumplen los criterios de la 13.1.1 Neuralgia 

del trigémino, bien estrictamente paroxísticos o bien asociados con dolor concomitante continuo o 
casi continuo. 

B. Se ha demostrado la existencia de una afección subyacente documentada como causante de cefalea 
y que explica la neuralgia1. 

C. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III2. 
 

Notas: 
 

1. Las causas reconocidas son un tumor en el ángulo pontocerebeloso, anomalía arteriovenosa y 
esclerosis múltiple. 

 
2. La mejor herramienta para detectar la causa subyacente de la 13.1.1.2 Neuralgia del trigémino 

secundaria es la RM. Otras pruebas útiles pueden ser el registro de la exploración de los reflejos del 
trigémino de y los potenciales evocados con estímulo trigeminal, aptas para pacientes que no pueden 
realizar una resonancia. 

 
 

 13.1.1.2.1 Neuralgia del trigémino atribuida a esclerosis múltiple 
 

Clasificado en otro lugar: 13.13.1 Dolor neuropático central atribuido a esclerosis múltiple (EM) 
 
 

Descripción: Neuralgia del trigémino ocasionada por una o varias placas de esclerosis múltiple (EM) en 
la zona de entrada de la raíz nerviosa en la protuberancia o en el trigémino que cursa con otros síntomas 
y/o signos clínicos o datos analíticos de EM. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Paroxismos recurrentes de dolor facial unilateral que cumplen los criterios de la 13.1.1 Neuralgia 

del trigémino. 
B. Las dos características siguientes: 

1. Se ha diagnosticado esclerosis múltiple (EM). 
2. Se ha demostrado con RM la existencia de una placa de EM en la zona de entrada de la raíz del 

trigémino o de la protuberancia que afecta los aferentes primarios de la intrapontina, o se denota 
su presencia con pruebas electrofisiológicas1 rutinarias que revelan una alteración de las vías 
del trigémino. 

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

Nota: 
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1. Reflejo de parpadeo o potenciales evocados con estímulo trigeminal. 
 

Comentarios: La 13.1.1.2.1 Neuralgia del trigémino atribuida a esclerosis múltiple está presente en un 2-
5% de los pacientes con esclerosis múltiple (EM), a veces de manera bilateral. Asimismo, la EM se detecta 
en solo un 2-4% de los casos de 13.1.1. Neuralgia del trigémino. Los síntomas de la neuralgia del 
trigémino rara vez cursan junto con la EM. 

La lesión en la protuberancia afecta las terminales centrales de la intrapontina de los aferentes del 
trigémino que proyectan a los núcleos troncoencefálicos del trigémino. Las lesiones protuberanciales que 
afectan las neuronas de segundo orden del tracto trigeminotalámico suelen acabar en dolor no paroxístico 
y/o disestesias y deberían clasificarse como 13.13.1 Dolor neuropático central atribuido a esclerosis 
múltiple. 

En algunos pacientes con EM se descubre una compresión neurovascular de la raíz del trigémino. Se 
cree que la EM aumenta la predisposición de la raíz nerviosa a los efectos de la compresión, lo que implica 
más facilidad de sufrir paroxismos dolorosos. 

Los pacientes con 13.1.1.2.1 Neuralgia del trigémino atribuida a esclerosis múltiple se benefician 
menos de las intervenciones farmacológicas y quirúrgicas que los pacientes con 13.1.1.1 Neuralgia 
clásica del trigémino. 

 
 13.1.1.2.2 Neuralgia del trigémino atribuida a lesión ocupante de espacio 

 
Descripción: Neuralgia del trigémino ocasionada por el contacto entre el nervio del trigémino afectado 
y una lesión ocupante de espacio. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Paroxismos recurrentes de dolor facial unilateral que cumplen los criterios de la 13.1.1 Neuralgia 

del trigémino. 
B. Las dos características siguientes: 

1. Se ha demostrado la existencia de una lesión ocupante de espacio en contacto con el nervio del 
trigémino afectado. 

2. El dolor se desarrolla después de identificar la lesión, o condujo a su descubrimiento. 
C. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
Comentario: Los pacientes con 13.1.1.2.2 Neuralgia del trigémino atribuida a lesión ocupante de 
espacio pueden tener o no unos signos sensitivos detectables en la práctica clínica, mientras que las 
pruebas electrofisiológicas como los reflejos troncoencefálicos del trigémino muestran anomalías en casi 
todos los casos. 

 
 13.1.1.2.3 Neuralgia del trigémino atribuida a otras causas 

 
Descripción: Neuralgia del trigémino ocasionada por una patología subyacente distinta de las descritas 
con anterioridad. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Paroxismos recurrentes de dolor facial unilateral que cumplen los criterios de la 13.1.1 Neuralgia 

del trigémino, bien estrictamente paroxísticos o bien asociados con dolor concomitante continuo o 
casi continuo, pero no necesariamente unilateral. 

B. Las dos características siguientes: 
1. Se ha diagnosticado un trastorno diferente de los descritos con anterioridad, pero documentado 

como causante de neuralgia1. 
2. El dolor se desarrolla después del inicio del trastorno, o condujo a su descubrimiento. 

C. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 
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Nota: 
 

1. Las causas más reconocidas son una deformidad en los huesos de la base del cráneo, conectivopatías, 
anomalías arteriovenosas, fístula arteriovenosa dural y causas genéticas de neuropatía o 
hiperexcitabilidad nerviosa. 

 
 

13.1.1.3 Neuralgia idiopática del trigémino 
 

Descripción: Neuralgia del trigémino sin anomalías en las pruebas electrofisiológicas ni en la RM. 
 

Criterios de diagnóstico: 
 

A. Paroxismos recurrentes de dolor facial unilateral que cumplen los criterios de la 13.1.1 Neuralgia 
del trigémino, bien estrictamente paroxísticos o bien asociados con dolor concomitante continuo o 
casi continuo. 

B. Ni la 13.1.1.1 Neuralgia clásica del trigémino ni la 13.1.1.2 Neuralgia del trigémino secundaria se 
han confirmado con las investigaciones apropiadas, como pruebas electrofisiológicas y RM

1
. 

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

Nota: 
 

1. El contacto entre un vaso sanguíneo y el nervio y/o la raíz nerviosa del trigémino es un hallazgo habitual 
en las pruebas de neurodiagnóstico por la imagen de individuos sanos. Cuando se registra ese contacto 
en el contexto de la 13.1.1 Neuralgia del trigémino pero sin datos de cambios morfológicos (p. ej. 
atrofia o desplazamiento) en la raíz nerviosa, no se cumplen los criterios de la 13.1.1.1 Neuralgia 
clásica del trigémino y la patología se considera idiopática. 

 
 
 13.1.1.3.1 Neuralgia idiopática del trigémino estrictamente paroxística 

 
Criterios de diagnóstico: 

A. Paroxismos recurrentes de dolor facial unilateral que cumplen los criterios de la 13.1.1.3 Neuralgia 
idiopática del trigémino. 

B. Sin dolor entre los ataques en la rama del trigémino afectada. 
 
 
 13.1.1.3.2 Neuralgia idiopática del trigémino con dolor continuo 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Paroxismos recurrentes de dolor facial unilateral que cumplen los criterios de la 13.1.1.3 Neuralgia 

idiopática del trigémino. 
B. Dolor concomitante continuo o casi continuo entre los ataques en la rama del trigémino afectada. 

 
 

13.1.2 Neuropatía dolorosa del trigémino 
 

Descripción: Dolor facial distribuido en una o más ramas del nervio trigémino y ocasionado por otro 
trastorno, indicativo de daño neural. El dolor primario suele ser continuo o casi continuo, y normalmente 
se describe como urente o constrictivo, o similar a una sensación parestésica. Los paroxismos dolorosos 
breves se pueden superponer, pero no son el tipo predominante. Esta combinación distingue la neuropatía 
dolorosa del trigémino de los subtipos de la neuralgia del trigémino. Existen déficits sensitivos 
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detectables clínicamente en la distribución del trigémino, y son habituales la alodinia e hiperalgesia al 
frío, con lo que se cumplirían los criterios de la IASP para el dolor neuropático. Por regla general las 
áreas con alodinia son mucho mayores que los puntos neurálgicos puntiformes presentes en la neuralgia 
del trigémino. 

 
13.1.2.1 Neuropatía dolorosa del trigémino atribuida a herpes zóster 

 
Descripción: Dolor facial unilateral de menos de tres meses de duración en la distribución de una o más 
ramas del nervio trigémino, ocasionado por y asociado a otros síntomas y/o signos clínicos de herpes 
zóster agudo. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Dolor facial unilateral en la distribución de una o más ramas del nervio trigémino durante <3 meses. 
B. Una o más de las siguientes características: 

1. Se ha producido un brote herpético en la misma distribución del trigémino. 
2. Se ha detectado el virus varicela-zóster (VVZ) en el líquido cefalorraquídeo (LCR) por medio 

de reacción en cadena de la polimerasa (RCP). 
3. La técnica de inmunofluorescencia para el antígeno del VVZ o el análisis por RCP del ADN 

del VVZ son positivos en las células localizadas en la base de las lesiones. 
C. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
Comentarios: El herpes zóster afecta al ganglio del trigémino en un 10-15% de los casos, con la división 
oftálmica como rama destacada en un 80% de los pacientes. En contadas ocasiones, el dolor no antecede 
a una erupción o exantema (zoster sine herpete). El diagnóstico en esos casos se confirma con la detección 
del virus varicela-zóster en el LCR mediante reacción en cadena de la polimerasa. 

El dolor de la 13.1.2.1 Neuropatía dolorosa del trigémino atribuida a herpes zóster agudo suele 
sentirse como quemazón, ser punzante o fulgurante, hormigueante o sordo, y acompañarse de alodinia 
cutánea. 

Los herpes oculares pueden estar asociados a parálisis de los nervios craneales III, IV y V. 
El herpes zóster es habitual en pacientes inmunodeprimidos, con una incidencia de un 10% en aquellos 

con linfomas y de un 25% en aquellos con enfermedad de Hodgkin. 
 

 13.1.2.2 Neuralgia del trigémino postherpética 
 

Término utilizado con anterioridad: Neuropatía postherpética del trigémino. 
 

Descripción: Dolor facial unilateral que persiste o recurre durante al menos tres meses en la distribución 
de una o más ramas del nervio trigémino, con afectación sensitiva variable, ocasionado por herpes zóster. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Dolor facial unilateral en la distribución de una o más ramas del nervio trigémino que persiste o 

recurra durante >3 meses y cumple el criterio C. 
B. El herpes zóster ha afectado a la misma rama o ramas del nervio trigémino. 
C. La aparición del dolor guarda una relación temporal con la infección por herpes zóster1. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
Nota: 

 
1. Lo habitual es que el dolor se desarrolle mientras el exantema está activo, pero también puede aparecer 
después de su curación. En esos casos pueden quedar cicatrices blancas o violáceas como secuela de la 
erupción herpética. 
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Comentarios: La neuralgia postherpética, a pesar de mantener esa denominación tradicional, es en 
realidad una neuropatía o neuronopatía: se han descrito cambios significativos en el nervio, ganglio o raíz 
nerviosa. En la 13.1.2.2 Neuralgia del trigémino postherpética también hay pruebas de inflamación que 
se extiende hacia el complejo trigeminal del troncoencefálico. 

Después de un herpes zóster agudo la neuralgia postherpética es más probable en ancianos. 
La primera rama del nervio trigémino suele ser la que se ve afectada con mayor frecuencia en la 

13.1.2.2 Neuralgia del trigémino postherpética, pero también pueden dañarse la segunda y tercera ramas. 
En la neuralgia postherpética suelen sentirse quemazón y prurito; en ocasiones el picor puede ser muy 

intenso y altamente molesto. También es típico que los pacientes con neuralgia postherpética presenten 
un déficit sensitivo y alodinia mecánica dinámica evidentes en la distribución del trigémino afectada. No 
obstante, muchos pacientes apenas refieren pérdida sensitiva, y en su lugar experimentan reacciones 
intensificadas a estímulos térmicos y/o puntiformes. 

 
 13.1.2.3 Neuralgia del trigémino postraumática dolorosa 

 
Término utilizado con anterioridad: Anestesia dolorosa. 

 
Descripción: Dolor facial o bucal unilateral o bilateral después de un traumatismo en uno o más nervios 
trigéminos con otros síntomas y/o signos clínicos de disfunción del nervio trigémino. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Dolor facial y/u oral en la distribución de uno ambos nervios trigéminos que cumple el criterio C. 
B. Antecedentes de un traumatismo1 identificable en uno o  

ambos nervios trigéminos, con signos clínicos evidentes positivos (hiperalgesia, alodinia) y/o 
negativos (hipoestesia, hipoalgesia) de disfunción del nervio trigémino.  

C. La causalidad queda demostrada por las dos características siguientes: 
1. El dolor se localiza en una o varias distribuciones del nervio o nervios trigéminos afectados 

por el traumatismo. 
2. La aparición del dolor es <6 meses después del traumatismo. 

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

Nota: 
 

1. El traumatismo puede ser mecánico, químico, térmico o causado por radiación. Las técnicas de 
neuroablación para la neuralgia del trigémino dirigidas al ganglio o raíz nerviosa trigeminales pueden 
resultar en un dolor neuropático que afecta a una o más divisiones del trigémino; esto debería 
considerarse como postraumático y clasificarse aquí. 

 
Comentarios: La duración del dolor oscila ampliamente entre lo paroxístico y lo constante, y puede ser 
una mezcla de ambas. 

Para el caso concreto de las lesiones postganglionares ocasionadas por radiación la neuropatía puede 
presentarse después de más de tres meses. 

La 13.1.2.3 Neuralgia del trigémino postraumática dolorosa después de técnicas de neuroablación 
dirigidas al ganglio o raíz nerviosa trigeminales podría coexistir con la 13.1.1 Neuralgia del trigémino si 
esta última recidiva. 

 
 13.1.2.4 Neuropatía dolorosa del trigémino atribuida a otros trastornos 

 
Descripción: Dolor facial o bucal unilateral o bilateral en la distribución de una o más ramas del nervio 
trigémino, ocasionado por un trastorno diferente de los descritos con anterioridad, con otros síntomas y/o 
signos clínicos de disfunción del nervio trigémino. 

 
Criterios de diagnóstico: 
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A. Dolor facial unilateral o bilateral en la distribución de uno ambos nervios trigéminos que cumple el 

criterio C. 
B. Se ha diagnosticado un trastorno distinto de los descritos con anterioridad, pero documentado como 

causante de cefalea, que ocasiona una neuropatía dolorosa del trigémino con signos clínicos 
evidentes positivos (hiperalgesia, alodinia) y/o negativos (hipoestesia, hipoalgesia) de disfunción del 
nervio trigémino y que afecta a uno o ambos nervios trigéminos. 

C. La causalidad queda demostrada por las dos características siguientes: 
1. El dolor se localiza en una o varias distribuciones del nervio o nervios trigéminos afectados 

por el trastorno. 
2. El dolor se desarrolla después del inicio del trastorno, o condujo a su descubrimiento. 

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

Comentarios: Las neuropatías dolorosas del trigémino pueden presentar una esclerosis múltiple 
secundaria, una lesión ocupante de espacio o una enfermedad sistémica, de manera que solo se puedan 
distinguir la 13.1.1.2 Neuralgia del trigémino secundaria y la 13.1.2 Neuropatía dolorosa del trigémino 
por sus características clínicas (dolor espontáneo, dolor evocado y presencia de déficits sensitivos). 

La 13.1.2 Neuropatía dolorosa del trigémino causada por una conectivopatía o trastornos hereditarios 
suele ser bilateral, pero en el inicio puede ser asimétrica y en ocasiones cursar con dolor paroxístico 
superpuesto al dolor de fondo. Con el tiempo los pacientes desarrollan déficits sensitivos bilaterales y 
dolor continuo, lo que depura el diagnóstico. La RM es normal, pero los reflejos del trigémino siempre 
son tardíos o inexistentes. 

 
 13.1.2.5 Neuropatía idiopática del trigémino 

 
Descripción: Dolor unilateral o bilateral en la distribución de una o más ramas de los nervios trigéminos 
que sugiere un daño neural pero de etiología desconocida. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Dolor facial unilateral o bilateral en la distribución de uno ambos nervios trigéminos que cumple 

el criterio B. 
B. Signos clínicos evidentes positivos (hiperalgesia, alodinia) y/o negativos (hipoestesia, hipoalgesia) 

de disfunción del nervio trigémino. 
C. No se ha identificado la causa. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 
 
13.2 Dolor atribuido a lesión o enfermedad del nervio glosofaríngeo 
13.2.1 Neuralgia del glosofaríngeo 

 
Término utilizado con anterioridad: Neuralgia vagoglosofaríngea. 

 
Descripción: Trastorno que se caracteriza por dolor breve y punzante de inicio y fin bruscos en las 
distribuciones no solo del nervio glosofaríngeo, sino también de las ramas auricular y faríngea del nervio 
vago. El dolor se localiza en el oído, base de la lengua, fosa amigdalina y/o bajo el ángulo de la 
mandíbula. Suele desencadenarse con la deglución, el habla o la tos, y puede remitir y recidivar de forma 
similar a la neuralgia del trigémino. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Ataques paroxísticos recurrentes de dolor unilateral en la distribución del nervio glosofaríngeo1 que 

cumplen el criterio B. 
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B. El dolor presenta todas las características siguientes: 
1. Duración de entre unos pocos segundos hasta dos minutos. 
2. Intensidad grave. 
3. Sensación de descarga eléctrica o dolor fulgurante, punzante o agudo. 
4. Se desencadena con la deglución, la tos, el habla o los bostezos. 

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

Nota: 
 

1. En la parte posterior de la lengua, la fosa amigdalina, la faringe o el ángulo de la mandíbula inferior y/o 
el oído. 

 
Comentarios: La 13.2.1 Neuralgia del glosofaríngeo puede cursar con la 13.1.1 Neuralgia del trigémino. 

El nervio laríngeo superior es una rama del vago. La neuralgia del nervio laríngeo superior se 
manifiesta de manera similar a la 13.2.1 Neuralgia del glosofaríngeo en su localización y la distinción 
clínica puede ser difícil. 

Las pruebas de neurodiagnóstico por la imagen pueden revelar compresión neurovascular del nervio 
glosofaríngeo. 

Antes de la aparición de la 13.2.1 Neuralgia del glosofaríngeo se pueden experimentar sensaciones 
desagradables en las zonas afectadas durante un lapso de entre semanas y varios meses. 

El dolor de la 13.2.1 Neuralgia del glosofaríngeo puede irradiarse y afectar al ojo, nariz, barbilla u 
hombro. Puede ser tan grave que los pacientes pierdan peso. En una minoría de casos, los episodios de 
dolor se asocian con síntomas vagales tales como tos, ronquera, síncopes y/o braquicardia. Algunos 
autores han propuesto realizar una distinción entre las neuralgias faríngeas, otálgicas y vagales, y han 
sugerido emplear el término neuralgia vagoglosofaríngea cuando el dolor se manifieste junto con 
asistolia, convulsiones y síncope. 

La exploración clínica no suele conseguir demostrar cambios en la distribución nerviosa; sin embargo, 
si se manifiestan déficits sensitivos leves, estos no invalidan el diagnóstico. Los cambios importantes o 
una disminución/desaparición del reflejo faríngeo deberían incitar a la realización de exploraciones 
complementarias etiológicas. 

La 13.2.1 Neuralgia del glosofaríngeo es por lo general sensible a la farmacoterapia, al menos en sus 
inicios (sobre todo a la carbamazepina o la oxcarbazepina). Se ha sugerido que el uso de anestésico local 
en la pared faríngea y amigdalina puede evitar los ataques durante algunas horas. 

 
 13.2.1.1 Neuralgia clásica del glosofaríngeo 

 
Descripción: Neuralgia del glosofaríngeo que se desarrolla sin otra causa aparente que no sea la 
compresión neurovascular. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Paroxismos recurrentes de dolor facial unilateral que cumplen los criterios de la 13.2.1 Neuralgia 

del glosofaríngeo. 
B. Se ha demostrado compresión neurovascular de la raíz del nervio glosofaríngeo con RM o durante 

intervención quirúrgica. 
 

 13.2.1.2 Neuralgia del glosofaríngeo secundaria 
 

Descripción: Neuralgia del glosofaríngeo ocasionada por un trastorno subyacente. 
 

Criterios de diagnóstico: 
 

A. Paroxismos recurrentes de dolor facial unilateral que cumplen los criterios de la 13.2.1 Neuralgia 
del glosofaríngeo. 



© International Headache Society 2018 

232 Cephalalgia 38(1) 

 

 

B. Se ha demostrado la existencia de una afección subyacente documentada como causante de cefalea 
y que explica la neuralgia1. 

 
Nota: 

 
1. Existen descripciones aisladas de 13.2.1.2 Neuralgia del glosofaríngeo secundaria causada por 

traumatismos cervicales, esclerosis múltiple, tumores amigdalinos o regionales, tumores de ángulo 
pontocerebeloso y malformación de Arnold-Chiari. 

 
 

 13.2.1.3 Neuralgia idiopática del glosofaríngeo 
 

Descripción: Neuralgia del glosofaríngeo sin pruebas ni de la compresión neurovascular ni del trastorno 
causal subyacente. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Paroxismos recurrentes de dolor facial unilateral que cumplen los criterios de la 13.2.1 Neuralgia 

del glosofaríngeo. 
B. Las exploraciones complementarias no han encontrado ni compresión neurovascular ni un trastorno 

subyacente documentado como causante de 13.2.1.2 Neuralgia del glosofaríngeo secundaria. 
C. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 
13.2.2 Neuropatía dolorosa del glosofaríngeo 
 

Descripción: Dolor en la distribución del nervio glosofaríngeo (parte posterior de la lengua, fosa 
amigdalina, faringe y/o bajo el ángulo de la mandíbula inferior). Además, el dolor se suele sentir en el 
oído ipsilateral. El dolor primario suele ser continuo o casi continuo, y normalmente se describe como 
urente o constrictivo, o similar a una sensación parestésica. Los paroxismos breves se pueden superponer, 
pero no son el tipo de dolor predominante. Esta combinación distingue la neuropatía dolorosa del 
trigémino de las subformas de la 13.2.1 Neuralgia del glosofaríngeo. Podrían manifestarse déficits 
sensitivos en la parte posterior de la lengua y fosa amigdalina ipsilaterales, y el reflejo faríngeo puede 
ser débil o inexistente. 

 
 13.2.2.1 Neuropatía dolorosa del glosofaríngeo atribuida a causa conocida 

 
Descripción: Dolor unilateral continuo o casi continuo con o sin paroxismos breves superpuestos en la 
distribución del nervio glosofaríngeo y causado por otro trastorno no identificado. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Dolor unilateral continuo o casi continuo1 en la distribución del nervio glosofaríngeo que cumple el 

criterio C. 
B. Se ha diagnosticado un trastorno documentado como causante de neuropatía dolorosa del 

glosofaríngeo2. 
C. La causalidad queda demostrada por las dos características siguientes: 

1. El dolor es ipsilateral al nervio glosofaríngeo afectado por el trastorno. 
2. El dolor se desarrolla después del inicio del trastorno, o condujo a su descubrimiento. 

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

Notas: 
 

1. Los paroxismos breves se pueden superponer, pero no son el tipo de dolor predominante. 
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2. Se han vinculado los tumores en el ángulo pontocerebeloso y las lesiones yatrógena durante las 
intervenciones quirúrgicas con la neuropatía dolorosa del glosofaríngeo. 

 
 
 13.2.2.2 Neuropatía dolorosa del glosofaríngeo idiopática 

 
Descripción: Dolor unilateral continuo o casi continuo con o sin paroxismos breves superpuestos en la 
distribución del nervio glosofaríngeo cuya etiología se desconoce. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Dolor unilateral continuo o casi continuo1 en la distribución del nervio glosofaríngeo. 
B. No se ha identificado la causa. 
C. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
Nota: 

 
1. Los paroxismos breves se pueden superponer, pero no son el tipo de dolor predominante. 
 
 

13.3 Dolor atribuido a lesión o enfermedad del nervio intermedio 
13.3.1 Neuralgia del nervio intermedio  

Término utilizado con anterioridad: Neuralgia del geniculado. 

Descripción: Trastorno infrecuente que se caracterizada por paroxismos de dolor breve percibido en la 
profundidad del conducto auditivo y que en ocasiones se irradia a la región parietooccipital. En la gran 
mayoría de casos se encuentra una compresión vascular durante una operación, ocasionalmente con 
engrosamiento aracnoideo, pero puede desarrollarse sin causa aparente o como complicación de herpes 
zóster o, rara vez, de un tumor o de esclerosis múltiple. Se desencadena con la estimulación de una zona 
reflexógena en la pared posterior del canal auditivo y/o en la región periauricular. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Ataques paroxísticos de dolor unilateral en la distribución del nervio intermedioo1 que cumplen el 

criterio B. 
B. El dolor presenta todas las características siguientes: 

1. Duración de entre unos pocos segundos hasta minutos. 
2. Intensidad grave. 
3. Dolor lancinante, punzante o agudo. 
4. Se desencadena al estimular una zona reflexógena en la pared posterior del canal auditivo y/o 

en la región periauricular. 
C. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III2. 

 
 

Notas: 
 

1. El dolor se localiza en el canal auditivo, pabellón auricular, en la región de la apófisis mastoides y 
ocasionalmente en el velo del paladar, que a veces puede irradiarse a la región temporal o al ángulo 
de la mandíbula inferior. 

2. En vista de de la compleja y solapada inervación del oído externo, que deriva de los nervios trigémino 
(nervio auriculotemporal), facial (nervio intermedio), glosofaríngeo, vago y segundo par craneal, la 
atribución de las neuralgias a un único nervio podría ser difícil en esta región corporal en caso de que 
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no se pueda apreciar un contacto neurovascular específico. 
 
 

Comentario: El dolor de la 13.3.1 Neuralgia del nervio intermedio se acompaña a veces de alteraciones 
del lagrimeo, la salivación y/o del gusto. 

 
 13.3.1.1 Neuralgia clásica del nervio intermedio 

 
Descripción: Neuralgia del nervio intermedio que se desarrolla sin otra causa aparente que no sea la 
compresión neurovascular. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Paroxismos recurrentes de dolor unilateral que cumplen los criterios de la 13.3.1 Neuralgia del 

nervio intermedio. 
B. Se ha demostrado compresión neurovascular de la raíz del nervio intermedio con RM o durante 

intervención quirúrgica. 
 
 

 13.3.1.2 Neuralgia secundaria del nervio intermedio 
 

Descripción: Neuralgia del nervio intermedio ocasionada por un trastorno subyacente. 
 

Criterios de diagnóstico: 
 

A. Paroxismos recurrentes de dolor unilateral que cumplen los criterios de la 13.3.1 Neuralgia del 
nervio intermedio. 

B. Se ha demostrado la existencia de una afección subyacente documentada como causante de cefalea 
y que explica la neuralgia1. 

 
Nota: 

 
1. Existen descripciones aisladas de 13.3.1.2 Neuralgia secundaria del nervio intermedio causada por 

esclerosis múltiple o tumores. En este último caso, los déficits neurológicos que surgen del daño a 
otros nervios próximos tienden a dominar el cuadro clínico. El herpes zóster suele derivar en 13.3.2.1 
Neuropatía dolorosa del nervio intermedio atribuida a herpes zóster más que en 13.3.1.2 Neuralgia 
secundaria del nervio intermedio. 

 
 

 13.3.1.3 Neuralgia idiopática del nervio intermedio 
 

Descripción: Neuralgia del nervio intermedio sin pruebas ni de la compresión neurovascular ni del 
trastorno causal subyacente. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Paroxismos recurrentes de dolor unilateral que cumplen los criterios de la 13.3.1 Neuralgia del 

nervio intermedio. 
B. Las exploraciones complementarias no han encontrado ni compresión neurovascular ni un trastorno 

subyacente documentado como causante de 13.3.1.2 Neuralgia secundaria del nervio intermedio. 
C. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 
13.3.2 Neuropatía dolorosa del nervio intermedio 



© International Headache Society 2018 

235 ICHD-
III 

 

 

 
Descripción: Dolor en una o más distribuciones de los nervios intermedios (canal auditivo, pabellón 
auricular o región de la apófisis mastoides) generalmente descrito por el paciente como sordo, profundo 
en el oído y continuo o casi continuo. Los paroxismos breves se pueden superponer, pero no son el tipo 
de dolor predominante. Esta combinación distingue la neuropatía dolorosa del nervio intermedio de las 
subformas de la 13.3.1 Neuralgia del nervio intermedio. Los déficits sensitivos, habitualmente leves, 
suelen manifestarse en el canal auditivo, el pabellón auricular o la piel sobre la apófisis mastoides. 

 
 13.3.2.1 Neuropatía dolorosa del nervio intermedio atribuida a herpes zóster 

 
Término utilizado con anterioridad: La 13.3.2.1 Neuropatía dolorosa del nervio intermedio atribuida a 
herpes zóster asociada a paresia facial se conoce como síndrome de Ramsay Hunt. 

 
Descripción: Dolor unilateral continuo o casi continuo, con o sin paroxismos superpuestos, en la 
distribución del nervio intermedio que se siente de manera profunda en el canal auditivo, causado por 
una infección por herpes zóster en el nervio intermedio y que suele cursar con paresia facial y otros 
síntomas y/o signos clínicos de la infección o sus secuelas. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Dolor unilateral continuo o casi continuo1 en la distribución del nervio intermedio2 que cumple el 

criterio C. 
B. Una o más de las siguientes características: 

1. Se ha producido una erupción herpética en la distribución del nervio intermedio3. 
2. Se ha detectado el virus varicela-zóster (VVZ) en el líquido cefalorraquídeo (LCR) por medio 

de reacción en cadena de la polimerasa (RCP). 
3. La técnica de inmunofluorescencia para el antígeno del VVZ o el análisis por RCP del ADN 

del VVZ son positivos en las células localizadas en la base de las lesiones. 
C. La aparición del dolor guarda una relación temporal con la infección por herpes zóster4. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III5. 

 
Notas: 

 
1. Los paroxismos breves se pueden superponer, pero no son el tipo de dolor predominante. 
2. En el canal auditivo, pabellón auricular y/o la región de la apófisis mastoides. 
3. Debido a propagación del virus se pueden ver afectados otros nervios craneales. 
4. El dolor puede ser anterior a la erupción herpética. 
5. El diagnóstico se confirma de manera clínica durante los estadíos agudos con la detección de vesículas 

en la membrana timpánica, canal auditivo, pabellón aricular y/o piel sobre la apófisis mastoides. 
También se pueden encontrar en el tercio anterior de la lengua, que el virus ha alcanzado a través de 
la cuerda del tímpano, o en la bóveda del paladar, facilitados por una rama residual del nervio facial. 

 
Comentarios: Otros pares craneales (VIII, IX, X, XI) también pueden verse afectados, lo que deriva en 
acúfenos, hipoacusia, vértigos, náuseas, ronquera y disfagia. 

Si bien apenas se conoce el curso natural de la 13.3.2.1 Neuropatía dolorosa del nervio intermedio 
atribuida a herpes zóster, el dolor puede continuar durante más de tres meses, en cuyo caso se debe 
clasificar como 13.3.2.2 Neuralgia del nervio intermedio postherpética. 

 
 13.3.2.2 Neuralgia del nervio intermedio postherpética 

 
Descripción: Dolor unilateral persistente o recurrente durante al menos tres meses en la distribución del 
nervio intermedio que se siente de manera profunda en el canal auditivo, causado por una infección por 
herpes zóster en el nervio intermedio. 
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Criterios de diagnóstico: 
 

A. Dolor facial unilateral en la distribución del nervio intermedio1 que persiste o recurre durante >3 
meses y cumple el criterio C. 

B. Se ha producido una infección por herpes zóster en el nervio intermedio. 
C. La aparición del dolor guarda una relación temporal con la infección por herpes zóster2. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
Notas: 

 
1. En el canal auditivo, pabellón auricular y/o la región de la apófisis mastoides. 
2. Lo habitual es que el dolor se desarrolle mientras el exantema está activo, pero también puede 

aparecer después. 
 
 
 13.3.2.3 Neuropatía dolorosa del nervio intermedio atribuida a otros trastornos 

 
Descripción: Dolor unilateral continuo o casi continuo con o sin paroxismos superpuestos en la 
distribución del nervio intermedio ocasionado por un trastorno que no es infección por herpes zóster. 
Podrían manifestarse otros síntomas y/o signos clínicos del trastorno causal. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Dolor unilateral continuo o casi continuo1 en la distribución del nervio intermedio2 que cumple el 

criterio C. 
B. Se ha diagnosticado un trastorno que afecta el nervio intermedio distinto a la infección por herpes 

zóster pero documentado como causante de neuropatía dolorosa del nervio intermedio3. 
C. El dolor se desarrolla después del inicio del trastorno, o condujo a su descubrimiento. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
Notas: 

 
1. Los paroxismos breves se pueden superponer, pero no son el tipo de dolor predominante. 
2. En el canal auditivo, pabellón auricular y/o la región de la apófisis mastoides. 
3. La 13.3.2 Neuropatía dolorosa del nervio intermedio apenas se ha descrito en pacientes con tumores 

faciales o lesiones del ganglio geniculado. 
 
 
  13.3.2.4Neuropatía dolorosa del nervio intermedio idiopática 

 
Descripción: Dolor unilateral continuo o casi continuo con o sin paroxismos breves superpuestos en la 
distribución del nervio intermedio cuya etiología se desconoce. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Dolor en una o varias distribuciones del nervio intermedio1 en uno o ambos lados. 
B. No se ha identificado la causa. 
C. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
Nota: 

 
1. En el canal auditivo, pabellón auricular y/o la región de la apófisis mastoides. 

 

13.4 Neuralgia occipital 
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Descripción: Dolor unilateral o bilateral de calidad paroxística, lancinante o punzante que se localiza en 
la parte posterior del cuero cabelludo en una o varias distribuciones de los nervios occipitales mayor, 
menor y tercero, que en ocasiones se acompaña de reducción de la sensibilidad o disestesia en el área 
afectada y que suele asociarse a hipersensibilidad en el nervio o nervios afectados. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Dolor unilateral o bilateral en una o más distribuciones de los nervios occipitales mayor, menor y 

tercero que cumple los criterios B-D. 
B. Dolor que cumple por lo menos dos de las siguientes tres características: 

1. Ataques paroxísticos recurrentes de entre varios segundo hasta minutos de duración. 
2. Intensidad grave. 
3. Dolor lancinante, punzante o agudo. 

C. El dolor está asociado a ambas características: 
1. Disestesia y/o alodinia aparente durante la estimulación inocua del cuero cabelludo o el 

cabello 
2. Cualquiera de las características siguientes: 

a) Dolor a la palpación en las ramas del nervio o nervios afectados. 
b) Puntos gatillo en la aparición del nervio occipital mayor o en la distribución del C2. 

D. El dolor se alivia temporalmente con bloqueo anestésico local del nervio o nervios afectados. 
E. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 

Comentarios: El dolor de la 13.4 Neuralgia occipital puede alcanzar el área frontoorbitaria a través de 
conexiones interneuronales trigémino-cervicales en los núcleos espinales del trigémino. 

La 13.4 Neuralgia occipital debe diferenciarse del dolor occipital referido desde las articulaciones 
atloaxoideas o cigapofisarias superiores, o de los puntos gatillo sensibles en los músculos del cuello o en 
sus inserciones. 

 
 

 13.5 Síndrome cervicogloso 
Descripción: Dolor unilateral occipital y/o en la zona superior del cuello de inicio inmediato, con calidad 
aguda o punzante y generalmente intenso que se desencadena por rotación repentina de la cabeza y cursa 
con anomalías en la sensibilidad y/o postura de la lengua ipsilateral. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Al menos dos episodios que cumplen los criterios B-D. 
B. Dolor unilateral1 agudo o punzante en la zona superior del cuello y/o la región occipital que cursa 

con anomalías en la sensibilidad y/o postura de la lengua ipsilateral. 
C. Se desencadena con la rotación repentina de la cabeza. 
D. Duración de entre segundos hasta minutos. 
E. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 

Nota: 
 

1. Puede cursar o no junto con disestesia. 
 
 

Comentario: Un estudio reciente describió este trastorno con detalle, lo que permitió extraerlo del 
Apéndice (donde se encontraba en la ICHD-III beta). 
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 13.6 Neuritis óptica dolorosa 
Término utilizado con anterioridad: Neuritis retrobulbar. 

 
Descripción: Dolor en la parte posterior de uno o ambos ojos ocasionado por la desmielinización de los 
nervios ópticos y acompañado de una visión central defectuosa. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Dolor unilateral o bilateral de localización retroorbitaria, orbitaria, frontal y/o temporal que 

cumple el criterio C. 
B. Existen pruebas clínicas, electrofisiológicas, de imagen y/o laboratorio que confirman la 

presencia de neuritis óptica1. 
C. La causalidad queda demostrada por las dos características siguientes: 

1. La aparición del dolor guarda una relación temporal con el inicio de la neuritis óptica. 
2. Empeora con el movimiento ocular. 

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

Nota: 
 

1. La RM potenciada con gadolinio puede mostrar un realce del nervio óptico en un 90% de los casos de 
13.6 Neuritis óptica dolorosa. 

 
Comentarios: Las series clínicas revelan una prevalencia del dolor de en torno al 90% en pacientes con 
neuritis óptica. El dolor puede anteceder al déficit visual. 

La 13.6 Neuritis óptica dolorosa es con frecuencia una manifestación de la esclerosis múltiple. 
 

13.7 Cefalea atribuida a parálisis oculomotora de origen isquémico 
Descripción: Dolor unilateral de localización frontal y/o periorbitaria ocasionado por y que se acompaña 
de otros síntomas y signos clínicos de paresia isquémica del III, IV y/o VI par craneal. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea unilateral de localización frontal y/o periorbitaria que cumple el criterio C. 
B. Existen pruebas clínicas y de imagen que confirman la existencia de una parálisis oculomotora de 

origen isquémico1. 
C. La causalidad queda demostrada por las dos características siguientes: 

1. La cefalea es ipsilateral a la parálisis oculomotora. 
2. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con la parálisis del nervio oculomotor. 

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

Nota: 
 

1. La 13.7 Cefalea atribuida a parálisis de origen isquémico de nervio oculomotor puede manifestarse 
antes o de manera simultánea a la aparición de diplopía. 

 
Comentario: La mayoría de las parálisis de nervio oculomotor son dolorosas, independientemente de la 
presencia o ausencia de diabetes. El dolor es más frecuente en pacientes con parálisis del III par craneal, 
menos en los que presentan parálisis del VI par y menor aún en aquellos con parálisis del IV par craneal. 

 
 
13.8 Síndrome de Tolosa-Hunt 
Descripción: Dolor unilateral orbitario asociado a paresia de uno o más del III, IV o VI pares craneales, 
ocasionado por una inflamación granulomatosa del seno cavernoso, la fisura orbitaria superior o la órbita. 
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Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea unilateral orbitaria o periorbitaria que cumple el criterio C. 
B. Las dos características siguientes: 

1. Se ha demostrado por RM o biopsia una inflamación granulomatosa del seno cavernoso, la fisura 
orbitaria superior o la órbita.  

2. Paresia de uno más de los pares craneales III, IV y/o VI ipsilaterales. 
C. La causalidad queda demostrada por las dos características siguientes: 

1. Cefalea ipsilateral a la inflamación granulomatosa. 
2. La cefalea es simultánea o antecede la paresia de los pares craneales III, IV y/o VI en un plazo 

≤2 semanas. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
Comentarios: En algunos casos de 13.8 Síndrome de Tolosa-Hunt publicados también se vio afectado el 
V par (en general de la primera rama), o los nervios óptico, VII o VIII. En ocasiones también se ve 
afectada la inervación simpática de la pupila. 

Se precisa un escrupuloso seguimiento para descartar otras causas de oftalmoplejia dolorosa como 
tumores, meningitis basal, sarcoidosis o diabetes. 

El dolor y la paresia del 13.8 Síndrome de Tolosa-Hunt  
remiten cuando se trata de manera adecuada con corticoesteroides. 

 
13.9 Síndrome oculosimpático paratrigeminal (de Raeder) 
Descripción: Dolor unilateral constante localizado en la distribución de la división oftálmica del nervio 
del trigémino que en ocasiones se propaga a la división maxilar, que se acompaña de síndrome de Horner 
y que está ocasionado por un trastorno en la fosa craneal media o en la arteria carotída. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea unilateral constante que cumple el criterio C. 
B. Existe síndrome de Claude Bernard-Horner, con pruebas de imagen que revelan un trastorno 

subyacente bien de la fosa craneal media o de la arteria carotída ipsilateral. 
C. La causalidad queda demostrada por las dos características siguientes: 

1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el inicio del trastorno subyacente, 
o condujo a su descubrimiento. 

2. La cefalea cualquiera de las características siguientes: 
a) Se localiza en la distribución de la rama oftálmica del nervio del trigémino, con o sin 

propagación a la división maxilar. 
b) Empeora con el movimiento ocular. 

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

Comentario: La descripción original del 13.9 Síndrome oculosimpático paratrigeminal (de Raeder) se 
considera un ejemplo clásico de la metodología anatomoclínica de principios del s. XX, y fue de utilidad 
debido a que la afectación de las fibras simpáticas oculopupilares  

 
era indicativa de una lesión en la fosa craneal media. Existe un gran debate acerca de si se debería emplear 
el término síndrome de Raeder, pero el síndrome de Claude Bernard-Horner doloroso sigue 
considerándose un indicador útil para el diagnóstico de lesiones de la fosa craneal media o de una 
disección carotídea. 

 
 13.10 Neuropatía oftalmopléjica dolorosa recurrente 
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Término utilizado con anterioridad: Migraña oftalmopléjica (este término antiguo e inapropiado se 
rechazó debido a que el síndrome no es migrañoso sino una neuropatía dolorosa recurrente). 

 
Descripción: Episodios reiterados de paresia de uno o más pares craneales oculares (habitualmente el III), 
con cefalea ipsilateral. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Al menos dos episodios que cumplen el criterio B. 
B. Las dos características siguientes: 

1. Cefalea unilateral. 
2. Paresia ipsilateral de uno, dos o los tres nervios oculomotores1. 

C. Se ha descartado una lesión orbitaria, paraselar o de la fosa posterior con los pertinentes estudios 
complementarios. 

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

Nota: 
 

1. Algunos datos sugieren que la cefalea puede manifestarse hasta 14 días antes de la paresia motora 
ocular. 

 
Comentarios: La RM puede demostrar un realce de gadolinio o engrosamiento de los nervios. 

El tratamiento con corticoesteroides puede ser eficaz en algunos pacientes. 
 
 
 13.11 Glosodinia 
Términos utilizados con anterioridad: Estomatodia. 

 
Descripción: Sensación de ardor o disestesia intrabucal que recurre de manera diaria durante más de dos 
horas/día en un período superior a tres meses sin lesiones causales clínicamente evidentes. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Dolor bucal1 que cumple los criterios B y C. 
B. Recurrencia diaria durante >2 horas/día durante >3 meses. 
C. El dolor presenta las dos características siguientes: 

1. Calidad urente2. 
2. Se siente de manera superficial en la mucosa bucal. 

D. El aspecto de la mucosa bucal es normal y la exploración clínica, incluyendo las pruebas sensitivas, 
es normal. 

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

Notas: 
 

1. El dolor suele ser bilateral; la localización más frecuente es en la punta de la lengua. 
2. La intensidad del dolor fluctúa. 

 
Comentarios: Puede asociarse a sequedad de boca subjetiva, disestesias y trastornos del gusto. 

Prevalece en mujeres menopáusicas, y algunos estudios revelan trastornos psicosociales y 
psiquiátricos concomitantes. Las últimas pruebas analíticas o de imagen señalan cambios en los sistemas 
nerviosos central y periférico. 

Existe un gran debate acerca de si la glosodinia secundaria a un trastorno local (candidiasis, liquen 
plano, hiposalivación) o sistémico (provocado por medicación, anemia, carencia de vitamina B12 o ácido 
fólico, síndrome de Sjögren, diabetes) debe considerarse o no una entidad por sí misma. Los datos 
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actuales no justifican su incorporación, ni siquiera en el Apéndice. 
 
 
 13.12 Dolor facial idiopático persistente 
Término utilizado con anterioridad: Dolor facial atípico. 

 
Descripción: Dolor facial y/u oral persistente que varía su presentación pero recurre a diario durante más 
de dos horas/día en un período superior a tres meses, en ausencia de déficits neurológicos clínicos. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Dolor facial y/u oral que cumple los criterios B y C. 
B. Recurrencia diaria durante >2 horas/día durante >3 meses. 
C. El dolor presenta las dos características siguientes: 

1. Localización poco definida y que no se corresponde con la distribución de un nervio 
periférico. 

2. Calidad sorda, lancinante o persistente. 
D. La exploración clínica neurológica es normal. 
E. Se ha descartado una causa dental con las exploraciones complementarias pertinentes. 
F. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
Comentarios: Los pacientes suelen describir el 13.12 Dolor facial idiopático persistente de muchas 
maneras diferentes, pero la más habitual es el carácter sordo, lancinante y persistente. Puede sufrir fases 
de reagudización, y empeora con el estrés. Con el tiempo puede extenderse a un área más amplia de la 
región craneocervical. 

Los pacientes con 13.12 Dolor facial idiopático persistente son en su mayoría mujeres. 
El 13.12 Dolor facial idiopático persistente puede cursar con otras patologías dolorosas, como el dolor 

crónico generalizado y el síndrome de colon irritable. Además, presenta unos niveles altos de comorbilidad 
psiquiátrica e incapacidad psicosocial. 

El 13.12 Dolor facial idiopático persistente podría tener su origen en una intervención quirúrgica o 
lesión menor facial, maxilar, dental o gingival, pero persiste después de la curación del acontecimiento 
nocivo inicial y sin demostración local aparente. No obstante, las pruebas psicofísicas o neurofisiológicas 
podrían revelar anomalías sensitivas. Parece que existe un continuo entre el 13.12 Dolor facial idiopático 
persistente provocado por un traumatismo insignificante y la 13.1.2.3 Neuropatía dolorosa postraumática 
del trigémino ocasionada por traumatismo de los nervios periféricos. El término odontalgia atípica se ha 
empleado para un dolor continuo en los dientes o en el alveolo después de una extracción dental en 
ausencia de toda causa dental identificable. Se cree que es un subtipo de 13.12 Dolor facial idiopático 
persistente aunque más localizada; el promedio de edad al inicio es menor, y existe un mayor equilibrio 
entre los sexos. Basándose en los antecedentes de traumatismo, una odontalgia atípica podría también ser 
una subforma de la 13.1.2.3 Neuropatía dolorosa postraumática del trigémino. Estos subtipos/subformas, 
si existen, no han sido lo suficientemente estudiados para proponer unos criterios de diagnóstico. 

 
 
13.13 Dolor neuropático central 
Descripción: Dolor craneocervical unilateral o bilateral de origen central y presentación variable, con o 
sin cambios sensitivos. Dependiendo de la causa puede ser constante o remitir y recurrir. 

 
13.13.1 Dolor neuropático central atribuido a esclerosis múltiple (EM) 

 
Descripción: Dolor craneocervical unilateral o bilateral de presentación variable, con o sin cambios 
sensitivos, ocasionado por una lesión desmielinizante de las conexiones centrales ascendentes del nervio 
del trigémino en un paciente con esclerosis múltiple. Suele remitir y recidivar. 

 
Criterios de diagnóstico: 
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A. Dolor de cabeza y/o facial que cumple el criterio C1. 
B. Se ha diagnosticado esclerosis múltiple (EM) a través de una RM que demuestra una lesión 

desmielinizante en el tronco encefálico o en las proyecciones ascendentes de los núcleos del 
trigémino. 

C. La aparición del dolor guarda una relación temporal con la lesión desmielinizante, o condujo a su 
descubrimiento. 

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

Nota: 
 

1. El dolor puede ser paroxístico o continuo. 
 
 

Comentario: Las alteraciones sensitivas no dolorosas (por lo general disestesia pero también hipoestesia, 
anestesia, hipoalgesia, parestesia, etc.) pueden coexistir con el dolor del 13.13.1 Dolor neuropático 
central atribuido a esclerosis múltiple. 

 
13.13.2 Dolor central tras ictus 

 
Descripción: Cefalea y/o dolor facial generalmente unilateral, de presentación variable, que afecta a 
partes o a la totalidad de la región craneocervical, asociado con alteraciones de sensibilidad en un plazo 
de seis meses desde y ocasionado por un ictus. No es acreditable con una lesión del nervio del trigémino 
periférico u otros nervios craneales o cervicales. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea y/o dolor facial que cumple el criterio C. 
B. Se ha producido un ictus isquémico o hemorrágico. 
C. La causalidad queda demostrada por las dos características siguientes: 

1. El dolor se manifiesta dentro de los seis meses siguientes al ictus. 
2. Las pruebas de diagnóstico por la imagen1 han revelado una lesión vascular  

en el punto apropiado. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 

Nota: 
 

1. Por lo general RM. 
 
 

Comentarios: El 13.13.2 Dolor central tras ictus se ocasiona por una lesión de las proyecciones 
ascendentes de los núcleos del trigémino. También desempeñan un papel fundamental la vía 
espinotalámica cervical y el procesamiento cortical. 

 
Por lo tanto, los síntomas pueden involucrar al tronco o las extremidades del lado afectado. 

El dolor craneocervical que sigue a una lesión talámica forma parte de un hemisíndrome. El dolor 
hemifacial puede ocurrir aisladamente en lesiones bulbares laterales, pero suele manifestarse junto a 
hemidisestesia cruzada. 
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14. Otras cefaleas 

 
 

14.1 Cefalea no clasificada en otra categoría 
14.2 Cefalea sin especificar 

 
 
 
Introducción 
Para hacer esta clasificación más exhaustiva, en cada caso concreto existen subcategorías para aquellas 
patologías que cumplen todos los criterios de un trastorno, salvo uno. Aun así, algunas cefaleas podrían 
no encuadrarse en alguno de los capítulos existentes por estar describiéndose por primera vez, o 
sencillamente porque no hay suficiente información disponible. Este capítulo está pensado para estos tipos 
o subtipos de cefaleas. 

 
 
14.1 Cefalea no clasificada en otra categoría 
Término utilizado con anterioridad: Cefalea no clasificable. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea con características que sugieren que es una entidad diagnóstica singular. 
B. No cumple los criterios de ninguna de las cefaleas descritas con anterioridad. 
Comentario: En el tiempo transcurrido entre la primera edición de la Clasificación Internacional de las 
Cefaleas y esta tercera edición se han descrito varias cefaleas nuevas. Se espera que se incluyan todavía 
más entidades. Tales cefaleas, hasta ahora no catalogadas, pueden ser clasificadas como 14.1 Cefalea no 
clasificada en otra categoría. 

 
 
14.2 Cefalea sin especificar 
Término utilizado con anterioridad: Cefalea no clasificable. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Se padece o se ha padecido cefalea. 
B. No existe suficiente información para clasificar la cefalea en algún nivel de esta clasificación. 

 
 

Comentario: Parece asimismo evidente que se deberá alcanzar un diagnóstico para un gran número de 
pacientes donde existe muy poca información, lo que solamente permitiría certificar que padecen 
cefaleas, pero no el tipo de las mismas. Dichos pacientes son codificados como 14.2 Cefalea sin 
especificar. Este código, sin embargo, nunca deberá usarse como una excusa para no recopilar 
información detallada sobre un tipo de cefalea cuando esa información esté disponible. Debería 
emplearse únicamente en situaciones donde la información no pueda obtenerse porque el paciente haya 
fallecido, sea incapaz de comunicarse o no esté disponible. 
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Introducción 

La primera vez que se incluyó un apéndice en la Clasificación Internacional de las Cefaleas fue en su 
segunda edición (ICHD-II). Cumplía varias funciones, todas ellas se mantienen en la ICDH-III. 

El propósito fundamental del Apéndice es presentar los criterios de investigación para una serie de 
entidades nuevas que no han sido suficientemente respaldadas por estudios de investigación. La 
experiencia de los expertos en el Comité de clasificación y las diversas publicaciones de calidad variable 
plantean que todavía existen una serie de entidades diagnósticas que, si bien se cree que son reales, 
precisan de pruebas científicas más sólidas para ser aceptadas formalmente. Por lo tanto, tal y como 
sucedió entre la ICHD-II, la ICHD-III (beta) y la ICHD-III, está  
previsto que algunos de los trastornos que ahora se encuentran en el Apéndice se trasladen al cuerpo de 
la clasificación en la próxima revisión. 

En unos pocos puntos el Apéndice presenta un grupo de criterios de diagnóstico alternativos a los del 
cuerpo principal de la clasificación. Esto se debe de nuevo a que la experiencia clínica y una cierta parte 
de los datos publicados sugieren que los nuevos criterios pueden ser preferibles, aunque el Comité 
todavía no crea que las pruebas sean suficientes para modificar la clasificación principal. 

Por último, el Apéndice se utiliza como un primer paso para la eliminación de trastornos 
históricamente incluidos como entidades diagnósticas en las ediciones previas de la ICHD, pero que 
todavía no se han contrastado con las pruebas necesarias. 
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A1. Migraña 
A1.1 Migraña sin aura 
A1.1.1 Migraña menstrual pura sin aura Criterios de diagnóstico: 

A. Crisis, en mujer con menstruación1, que cumplen los  
criterios de la 1.1 Migraña sin aura y el criterio B. 

B. Se producen únicamente en el día 1 ± 2 (p. ej. días −2 a +3)
2 de la menstruación

1 en al menos dos de 
tres ciclos y en ningún otro momento de los mismos3. 

 
Notas: 

 
1. Para los propósitos de la ICHD-III, la menstruación se considera una hemorragia endometrial resultado 

del ciclo menstrual normal o de la supresión de progestágenos exógenos, como en el caso de los 
anticonceptivos orales combinados con hormonoterapia sustitutiva. 

2. El primer día de la menstruación es el día 1 y el día anterior es el día -1; no hay día 0. 
3. Se recomienda un registro de seguimiento con un diario, pero no es obligatorio para el diagnóstico 

clínico de la A1.1.1 Migraña menstrual pura sin aura. 
 
 

A1.1.2 Migraña sin aura relacionada con la menstruación Criterios de diagnóstico: 

A. Crisis, en mujer con menstruación1, que cumplen los 
criterios de la 1.1 Migraña sin aura y el criterio B. 

B. Se producen únicamente en el día 1 ± 2 (p. ej. días −2 a +3)
2 de la  

menstruación
1 en al menos dos de tres ciclos y también en otros momentos de los ciclos3. 

 
Notas: 

 
1. Para los propósitos de la ICHD-III, la menstruación se considera una hemorragia endometrial resultado 

del ciclo menstrual normal o de la supresión de progestágenos exógenos, como en el caso de los 
anticonceptivos orales combinados con hormonoterapia sustitutiva. 

2. El primer día de la menstruación es el día 1 y el día anterior es el día -1; no hay día 0. 
3. Se recomienda un registro de seguimiento con un diario, pero no es obligatorio para el diagnóstico 

clínico de la A1.1.2 Migraña sin aura relacionada con la menstruación. 
 

A1.1.3 Migraña sin aura no menstrual Criterios de diagnóstico: 

A. Crisis, en mujer con menstruación1, que cumplen los 
criterios de la 1.1 Migraña sin aura y el criterio B. 

B. Las crisis no cumplen los criterios de la A1.1.1 Migraña menstrual pura sin aura ni de la A1.1.2 
Migraña sin aura relacionada con la menstruación. 

 
 

Nota: 
 

1. Para los propósitos de la ICHD-III, la menstruación se considera una hemorragia endometrial resultado 
del ciclo menstrual normal o de la supresión de progestágenos exógenos, como en el caso de los 
anticonceptivos orales combinados con hormonoterapia sustitutiva. 

 
 

Comentarios: Esta subclasificación de 1.1 Migraña sin aura claramente solo es apropiada para mujeres 
que aún conserven su período menstrual, conforme a lo descrito con anterioridad. 
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Las crisis migrañosas menstruales son en su mayoría sin aura. La importancia de distinguir entre la 
A1.1.1 Migraña menstrual pura sin aura y la A1.1.2 Migraña sin aura relacionada con la menstruación 
es que la profilaxis hormonal será probablemente más eficaz en la primera de ellas. 

Muchas mujeres exageran la asociación entre las crisis y la menstruación; con fines de investigación 
se deben registrar con pruebas documentadas mediante un diario durante un mínimo de tres ciclos para 
poder confirmar el diagnóstico. 

Los mecanismos de la migraña pueden ser diferentes, con hemorragia endometrial fruto del ciclo 
menstrual normal y hemorragia debida a la supresión de progestágenos exógenos (como en el caso de 
los anticonceptivos orales combinados con hormonoterapia sustitutiva). Por ejemplo, el ciclo menstrual 
endógeno se produce debido a complejos cambios hormonales en el eje hipotalámico-hipofisario-ovárico 
que dan lugar a la ovulación, que se bloquea con el uso de anticonceptivos orales combinados. Por lo 
tanto, la investigación debería separar estos subgrupos poblacionales diferentes a pesar de que los 
criterios de diagnóstico no lo son. Las estrategias de manejo pueden también ser diferentes entre ambos 
grupos. 

Existen algunas pruebas de que las crisis migrañosas menstruales se deben a la caída en los niveles 
de estrógenos, al menos en algunas mujeres, si bien otros cambios hormonales y bioquímicos podrían 
también desempeñar un papel relevante. Si se considera que la migraña menstrual pura o la migraña 
relacionada con la menstruación está asociada con la supresión de estrógenos, se deberían asignar ambos 
diagnósticos de A1.1.1 Migraña menstrual pura sin aura o A1.1.2 Migraña sin aura relacionada con la 
menstruación y 8.3.3 Cefalea por privación de estrógenos. 

La relación menstrual puede cambiar durante la vida reproductiva de la paciente. 
 
 
A1.2 Migraña con aura 

 
A1.2.0.1 Migraña menstrual pura con aura 

Criterios de diagnóstico: 

A. Crisis, en mujer con menstruación1, que cumplen los criterios de la 1.2 Migraña con aura y el criterio 
B. 

B. Se producen únicamente en el día 1 ± 2 (p. ej. días −2 a +3)
2 de la menstruación

1 en al menos dos de 
tres ciclos y en ningún otro momento de los mismos3. 

 
Notas: 

 
1. Para los propósitos de la ICHD-III, la menstruación se considera una hemorragia endometrial resultado 

del ciclo menstrual normal o de la supresión de progestágenos exógenos, como en el caso de los 
anticonceptivos orales combinados con hormonoterapia sustitutiva. 

2. El primer día de la menstruación es el día 1 y el día anterior es el día -1; no hay día 0. 
3. Se recomienda un registro de seguimiento con un diario, pero no es obligatorio para el diagnóstico 

clínico de la A1.2.0.1 Migraña menstrual pura con aura. 
 
 

A1.2.0.2 Migraña con aura relacionada con la menstruación 

Criterios de diagnóstico: 

A. Crisis, en mujer con menstruación1, que cumplen los criterios de la 1.2 Migraña con aura y el criterio 
B. 

B. Se producen únicamente en el día 1 ± 2 (p. ej. días −2 a +3)
2 de la menstruación

1 en al menos dos de 
tres ciclos y también en otros momentos de los ciclos3. 

 
Notas: 

 
1. Para los propósitos de la ICHD-III, la menstruación se considera una hemorragia endometrial resultado 



© International Headache Society 2018 

257 ICHD-
III 

 

 

del ciclo menstrual normal o de la supresión de progestágenos exógenos, como en el caso de los 
anticonceptivos orales combinados con hormonoterapia sustitutiva. 

2. El primer día de la menstruación es el día 1 y el día anterior es el día -1; no hay día 0. 
3. Se recomienda un registro de seguimiento con un diario, pero no es obligatorio para el diagnóstico 

clínico de la A1.2.0.2 Migraña con aura relacionada con la menstruación. 
 

A1.2.0.3 Migraña con aura no menstrual 

Criterios de diagnóstico: 
A. Crisis, en mujer con menstruación1, que cumplen los criterios de la 1.2 Migraña con aura y el 

criterio B. 
B. Las crisis no cumplen los criterios de la A1.2.0.1 Migraña menstrual pura sin aura ni de la A1.2.0.2 

Migraña con aura relacionada con la menstruación. 
 

Nota: 
 

1. Para los propósitos de la ICHD-III, la menstruación se considera una hemorragia endometrial resultado 
del ciclo menstrual normal o de la supresión de progestágenos exógenos, como en el caso de los 
anticonceptivos orales combinados con hormonoterapia sustitutiva. 

 
Comentarios: Esta subclasificación de 1.2 Migraña sin aura claramente solo es apropiada para mujeres 
que aún conserven su período menstrual, conforme a lo descrito con anterioridad. 

Las crisis migrañosas menstruales son en su mayoría sin aura. Se incluyen estos criterios para la 
A1.2.0.1 Migraña menstrual pura sin aura y para la A1.2.0.2 Migraña con aura relacionada con la 
menstruación para permitir que se delimiten mejor estas formas poco frecuentes. Los criterios de la 
A1.2.0.3 Migraña con aura no menstrual se incluyen en aras de la exhaustividad. 

Muchas mujeres exageran la asociación entre las crisis y la menstruación; con fines de investigación 
se deben registrar con pruebas documentadas mediante un diario durante un mínimo de tres ciclos para 
poder confirmar el diagnóstico. 

Los mecanismos de la migraña pueden ser diferentes, con hemorragia endometrial fruto del ciclo 
menstrual normal y hemorragia debida a la supresión de progestágenos exógenos (como en el caso de 
los anticonceptivos orales combinados con hormonoterapia sustitutiva). Por ejemplo, el ciclo menstrual 
endógeno se produce debido a complejos cambios hormonales en el eje hipotalámico-hipofisario-ovárico 
que dan lugar a la ovulación, que se elimina con el uso de anticonceptivos orales combinados. Por lo 
tanto, la investigación debería separar estos subgrupos poblacionales diferentes a pesar de que los 
criterios de diagnóstico no lo son. 

 
 
A1.3 Migraña crónica (criterios alternativos) 
Criterios de diagnóstico alternativos: 

 
A. Cefalea (de tipo tensional o migrañoso) durante un período de ≥15 días/mes durante >3 meses que 

cumple los criterios B y C. 
B. Cursa en un paciente que ha padecido al menos cinco crisis que cumplen los criterios B-D para la 

1.1 Migraña  
 

sin aura y/o los criterios B y C de la 1.2 
Migraña con aura. 

C. Durante un período ≥8 días/mes por espacio >3 meses que cumple cualquiera de los siguientes2: 
1. Los criterios C y D para la 1.1 Migraña sin aura. 
2. Los criterios B y C para la 1.2 Migraña con aura. 
3. Criterios A y B para la 1.5 Migraña probable. 

D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 
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A1.3.1 Migraña crónica con períodos sin dolor Criterios de diagnóstico: 

A. Cefalea que cumple los criterios de la 1.3 Migraña crónica y el criterio B. 
B. Se ve interrumpida por períodos sin dolor de >3 horas durante ≥5 días/mes, sin relación con 

tratamiento farmacológico. 
 
 

A1.3.2 Migraña crónica con dolor continuo Criterios de diagnóstico: 

A. Cefalea que cumple los criterios de la 1.3 Migraña crónica y el criterio B. 
B. No se ve interrumpida por períodos sin dolor de >3 horas durante ≥5 días/mes, salvo que guarden 

relación con tratamiento farmacológico. 
 
 
 
A1.4 Complicaciones de la migraña 
A1.4.5 Estado de aura migrañosa Criterios de diagnóstico: 

A. Migraña que cumple los criterios de la 1.2 Migraña con aura o uno de sus subtipos. 
B. Se han padecido como mínimo tres auras en el trascurso de tres días. 

 
Comentario: Otros trastornos neurológicos, entre los que se incluyen el síndrome de vasoconstricción 
cerebral reversible, el síndrome de encefalopatía posterior reversible y la disección arterial deberían 
descartarse mediante las exploraciones complementarias pertinentes. 

 
A1.4.6 Nieve visual Criterios de diagnóstico: 

A. Visión continua de puntos pequeños en movimiento por todo el campo visual1 que persisten durante 
>3 meses. 

B. Al menos dos síntomas visuales más de los cuatro tipos siguientes:  
1. Palinopsia2. 
2. Fenómenos entópticos3. 
3. Fotofobia. 
4. Ceguera nocturna (nictalopía). 

C. Los síntomas no concuerdan con el aura visual migrañosa típica4. 
D. Los síntomas no son atribuibles a otro trastorno5. 

 
 

Notas: 
 

1. Los pacientes comparan la nieve visual a la estática de la televisión. Los puntos suelen ser negros o 
grises sobre un fondo blanco o grises y blancos sobre un fondo negro, pero también se han registrado 
casos de puntos transparentes, con destello blanco y de color. 

2. La palinopsia pueden ser imágenes consecutivas visuales y/o ecos de objetos en movimiento. Las 
imágenes consecutivas visuales difieren de las retinianas, que se presentan solo después de mirar una 
imagen con alto contraste y son en color complementario. 

3. Estos fenómenos, que se originan en la estructura del propio sistema visual, engloban las 
miodesopsias excesivas en ambos ojos, el fenómeno entóptico del campo azul excesivo 
(innumerables puntitos grises/blancos/negros o anillos que se desplazan hacia la parte superior del 
campo visual al mirar a superficies homogéneas brillantes, como el cielo azul), los fosfenos (ondas o 
nubes de color que se perciben al cerrar los ojos en la oscuridad) y las fotopsias (destellos). 

4. Según lo descrito en la 1.2.1 Migraña con aura típica. 
5. Las pruebas oftalmológicas (agudeza visual con corrección, oftalmoscopia con dilatación de las 
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pupilas, campimetría y electrorretinografía) son normales y no hay consumo de psicofármacos. 
 
 

Comentarios: La A1.4.6 Nieve visual es una nueva incorporación al Apéndice de la ICHD-III. Puede 
que no forme parte per se del espectro migrañoso, pero parece tener una asociación epidemiológica con 
la 1.2 Migraña con aura. Son necesarios más estudios para averiguar si estos trastornos comparten 
mecanismos fisiopatológicos causantes de los síntomas visuales, pero entretanto se plantea la hipótesis 
de que la hiperexcitabilidad cortical está implicada en ambos. Los pacientes con 1. Migraña presentan 
una mayor prevalencia de palinopsia e intensificación de la sensibilidad visual en los períodos sin 
ataques: la A1.4.6 Nieve visual manifiesta tanto palinopsia como fotofobia. Los pacientes con A1.4.6 
Nieve visual y 1. Migraña concomitante suelen padecer palinopsia, fotopsia espontánea, fotofobia, 
nictalopía y acúfenos con más frecuencia que los no migrañosos. 

Hay dos motivos más que apoyan la inclusión de la A1.4.6 Nieve visual en la ICHD-III. En primer 
lugar permite la sensibilización de este trastorno y ayuda a los médicos a identificarlo. Los pacientes que 
refieren A1.4.6 Nieve visual como síntoma suelen tener (antecedentes de) 1. Migraña; los médicos que no 
conozcan la A1.4.6 Nieve visual pueden malinterpretar los síntomas como aura visual persistente. En 
segundo lugar, siguiendo los argumentos que se aplican a la investigación, los futuros estudios sobre los 
síntomas visuales persistentes precisan grupos homogéneos; la inclusión de criterios para la A1.4.6 Nieve 
visual ayuda a los investigadores a entender cómo se define este trastorno en la actualidad. 

 
A1.6 Síndromes episódicos que pueden asociarse a la migraña 
A1.6.4 Cólicos del lactante 

 
Descripción: Llanto frecuente y excesivo un bebé que de lo contrario parece sano y bien alimentado. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Episodios recurrentes de irritabilidad, inquietud o llanto desde el nacimiento hasta los cuatro meses 

de edad que cumplen el criterio B. 
B. Las dos características siguientes: 

1. Los episodios se prolongan durante de ≥3 horas/día. 
2. Los episodios se manifiestan ≥3 días/semana durante ≥3 semanas. 

C. No atribuible a otro trastorno1. 
 
 

Nota: 
 

1. Se han descartado los problemas de desarrollo. 
 

Comentarios: Los cólicos del lactante afectan a uno de cada cinco bebés. 
Los lactantes con cólicos presentan una probabilidad mayor de padecer 1.1 Migraña sin aura o 1.2 

Migraña con aura en etapas posteriores de su vida. Se ha descubierto que las madres con 1. Migraña son 
2,5 veces más propensas a tener hijos con cólicos que las madres no migrañosas. En el caso de los padres 
con 1. Migraña, la probabilidad de tener un hijo con cólicos es del doble. 

 
A1.6.5 Hemiplejía alternante de la infancia 

 
Descripción: Episodios infantiles de hemiplejía que afectan alternativamente ambos hemicuerpos, 
asociados a encefalopatía progresiva, otros fenómenos paroxísticos y deterioro mental. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Episodios recurrentes de hemiplejía que se alternan entre los hemicuerpos y cumplen el criterio B. 
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B. Inicio antes de los 18 meses de edad. 
C. Al menos otro fenómeno paroxístico1 se asocia a los episodios de hemiplejía u ocurre manera 

aislada. 
D. Se han demostrado déficits mentales y/o neurológicos. 
E. No atribuible a otro trastorno. 

 
 

Nota: 
 

1. Tales como crisis tónicas, posturas distónicas, movimientos coreoatetósicos, nistagmo u otras 
anomalías oculomotoras y/o alteraciones autonómicas. 

 
Comentario: Se trata de un trastorno neurodegenerativo heterogéneo. Se ha sugerido una posible relación 
con la migraña en diversos campos clínicos. La posibilidad de que sea una forma infrecuente de epilepsia 
tampoco puede descartarse. Es probable que las mutaciones en el gen ATP1A3 (que codifica la subunidad 
3 de la bomba de sodio [Na+/K+] ATPasa) sean responsables de al menos un 70% de los casos. 

 
A1.6.6 Migraña vestibular 

 
Términos utilizados con anterioridad: Migraña asociada a vértigo o mareos; vestibulopatía migrañosa; 
vértigo migrañoso. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Al menos cinco episodios que cumplen los criterios C y D. 
B. Se ha padecido o se padece 1.1 Migraña sin aura o 1.2 Migraña con aura1. 
C. Síntomas vestibulares

2 de intensidad moderada o grave
3 que se prolongan entre cinco minutos y 72 

horas4. 
D. Al menos la mitad de los episodios se asocian a como mínimo una de las siguientes tres 

características migrañosas5: 
1. Cefalea con al menos dos de las siguientes cuatro características: 

a) Localización unilateral. 
b) Carácter pulsátil. 
c) Intensidad moderada o fuerte. 
d) Empeora con la actividad física rutinaria. 

2. Fotofobia y fonofobia. 
3. Aura visual. 

E. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III ni a otro trastorno vestibular6. 
 
 

Notas: 
 

1. Se debe clasificar también el diagnóstico de la migraña subyacente. 
2. Entre los síntomas vestibulares, tal y como se definen en la Clasificación Internacional de los 
Trastornos Vestibulares de la Bárány Society y que permiten asignar el diagnóstico de A1.6.6 
Migraña vestibular, se incluyen: 
a) Vértigo espontáneo. 

i. Vértigo interno (sensación falsa de movimiento propio). 
ii. Vértigo externo (sensación falsa de que el campo visual está girando o fluyendo). 

b) Vértigo posicional, después de cambiar la posición de la cabeza. 
c) Vértigo provocado por estímulo visual, desencadenado por un estímulo visual móvil complejo o 

de gran tamaño. 
d) Vértigo inducido por movimientos de la cabeza. 
e) Mareo por movimientos de la cabeza junto con náuseas (el mareo se caracteriza por una sensación 

de orientación espacial alterada; no se incluyen otras formas de mareo en la clasificación de 
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migraña vestibular). 
3. Los síntomas vestibulares se consideran moderados cuando interfieren en pero no impiden la actividad 

diaria, y graves cuando la interrumpen. 
4. La duración de los episodios varía enormemente. Alrededor de un 30% de los pacientes presenta 

episodios de algunos minutos, un 30% los sufre durante horas y otro 30% los padece durante varios 
días. El 10% restante experimenta episodios de solo unos segundos de duración que tienden a repetirse 
durante el movimiento de la cabeza, los estímulos visuales o después del cambio de posición de la 
cabeza. En estos pacientes, la duración del episodio se contabiliza como el período total durante el que 
recurren los episodios breves. Al otro lado del espectro están los pacientes que pueden necesitar cuatro 
semanas para recuperarse por completo de un episodio. No obstante, el episodio principal no suele 
prolongarse más de 72 horas. 

5. Un síntoma es suficiente durante un único episodio. Pueden producirse síntomas diferentes en los 
distintos episodios. Los síntomas asociados pueden aparecer antes, durante o después de los síntomas 
vestibulares. 

6. Los antecedentes y la exploración física no sugieren ningún trastorno vestibular o dicho trastorno se 
ha tenido en cuenta pero se ha descartado con las investigaciones pertinentes o dicho trastorno se ha 
manifestado como una patología simultánea, pero se pueden diferenciar con claridad los episodios. 
Las crisis migrañosas pueden producirse por la estimulación vestibular. Por lo tanto, el diagnóstico 
diferencial debería incluir otros trastornos vestibulares que se compliquen con motivo de crisis 
migrañosas superimpuestas. 

 
 

Comentarios: Hace poco se ha descrito una prevalencia sorprendentemente alta de la A1.6.6 Migraña 
vestibular con un 10,3% en pacientes de servicios de neurología chinos. 

Otros síntomas 
Los síntomas auditivos transitorios, náuseas, vómitos, postración y susceptibilidad a cinetosis podrían  

asociarse a la A1.6.5 Migraña vestibular. No obstante, puesto que también aparecen junto a otros 
trastornos vestibulares, no se incluyen como criterios de diagnóstico. 

Relación con aura migrañosa y migraña con aura del tronco del encéfalo 
Tanto el aura migrañosa como la migraña con aura del tronco del encéfalo (previamente migraña 

de tipo basilar) son términos definidos dentro de la ICHD-III. Solo una minoría de los pacientes con 
A1.6.6 Migraña vestibular padecen vértigo dentro del período de tiempo de 5-60 minutos definido como 
síntoma de aura. Son menos aún los que experimentan el vértigo inmediatamente antes del inicio de la 
cefalea, como se precisa en el caso de la 1.2.1.1 Aura típica con cefalea. Por lo tanto, los episodios de la 
A1.6.6 Migraña vestibular no se pueden considerar auras migrañosas. 

Si bien más de un 60% de los pacientes con 1.2.2 Migraña con aura del tronco del encéfalo refiere 
vértigo, para asignar este diagnóstico la ICHD-III exige que al menos dos síntomas troncoencefálicos 
estén presentes junto con síntomas visuales, sensitivos o de aura disfásica. Menos de un 10% de los 
pacientes con A1.6.6 Migraña vestibular cumplen esos criterios. Por lo tanto, la A1.6.6 Migraña 
vestibular y la 1.2.2 Migraña con aura del tronco del encéfalo no son sinónimas, aunque existan pacientes 
concretos que cumplan los criterios para ambos trastornos. 

Relación con vértigo paroxístico benigno 
Si bien la A1.6.6 Migraña vestibular puede manifestarse a cualquier edad, la ICHD-III reconoce 

específicamente un trastorno de la infancia, el 1.6.2 Vértigo paroxístico benigno. El diagnóstico precisa 
cinco episodios de vértigo que ocurran sin aviso y se resuelvan de manera espontánea en un período de 
minutos a horas. Entre los episodios, la exploración neurológica, la audiometría, las pruebas vestibulares 
y el EEG deben ser normales. Puede producirse una cefalea unilateral pulsátil entre los episodios, pero 
no es un criterio obligatorio. El 1.6.2 Vértigo paroxístico benigno se considera uno de los síndromes 
precursores de la migraña. Por lo tanto, no se precisan cefaleas migrañosas previas para asignar un 
diagnóstico. Dado que la clasificación de la A1.6.6 Migraña vestibular no implica ningún límite de edad 
el diagnóstico se puede asignar a niños cuando se cumplan los correspondientes criterios, pero solamente 
deberían recibir ambos diagnósticos los niños que padezcan distintos tipos de vértigo, (p.ej. episodios 
breves de menos de cinco minutos de duración y otros que superen los cinco minutos). 

Solapamiento con síndrome de Ménière 
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La 1. Migraña es más frecuente en pacientes con síndrome de Ménière que en el grupo de referencia 
sano. Se ha descrito una gran cantidad de pacientes con características de síndrome de Ménière y A1.6.6 
Migraña vestibular. De hecho, la migraña y el síndrome de Ménière se pueden heredar como síntomas 
agrupados. La hipoacusia fluctuante, los acúfenos y la presión vestibular se pueden manifestar en la 
A1.6.6 Migraña vestibular, si bien la pérdida auditiva no avanza hasta niveles graves. Además, las 
cefaleas migrañosas, la fotofobia e incluso las auras migrañosas son frecuentes durante los episodios de 
Ménière. La relación fisiopatológica entre la A1.6.6 Migraña vestibular y el síndrome de Ménière sigue 
siendo incierta. Durante el año posterior a la primera aparición de los síntomas, la diferenciación de 
ambos trastornos puede suponer un reto, ya que el síndrome de Ménière puede ser monosintomático en 
su fase temprana, manifestando únicamente síntomas vestibulares. 

En caso de que se cumplan los criterios del síndrome de Ménière, sobre todo la hipoacusia confirmada 
con audiometría, se debería asignar el diagnóstico de síndrome de Ménière aun cuando se manifiesten 
síntomas migrañosos durante los episodios vestibulares. Solo se deberían asignar ambos diagnósticos en 
aquellos pacientes que presenten dos tipos diferentes de ataques, los que cumplen los criterios de la A1.6.6 
Migraña vestibular y los del síndrome de Ménière. La próxima revisión de la ICHD podría incluir un 
síndrome de solapamiento entre la migraña vestibular y el síndrome de Ménière. 
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A2. Cefalea de tipo tensional (criterios alternativos) 
Los siguientes criterios alternativos son aptos para la A2.1 Cefalea episódica infrecuente de tipo tensional, 
la A2.2 Cefalea episódica frecuente de tipo tensional y la A2.3 Cefalea crónica de tipo tensional. Definen 
un síndrome nuclear de la cefalea tensional. En otras palabras, estos criterios son muy específicos pero 
tienen una baja sensibilidad. 

 
 
Criterios de diagnóstico alternativos: 

 
A. Episodios o cefalea que cumplen el criterio A para cualquiera entre la 2.1 Cefalea episódica 

infrecuente de tipo tensional, la 2.2 Cefalea episódica frecuente de tipo tensional o la 2.3 Cefalea 
crónica de tipo tensional y los criterios B-D. 

B. Episodios o cefalea, que cumplen el criterio B para cualquiera entre la 2.1 Cefalea episódica 
infrecuente de tipo tensional, la 2.2 Cefalea episódica frecuente de tipo tensional o la 2.3 Cefalea 
crónica de tipo tensional. 

C. Cefalea que presenta al menos tres de las siguientes cuatro características: 
1. Localización bilateral. 
2. Calidad opresiva o tensiva (no pulsátil). 
3. Intensidad leve o moderada. 
4. No empeora con actividad física habitual, como andar o subir escaleras. 

D. Ausencia de náuseas, vómitos, fotofobia o fonofobia. 
E. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 
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A3. Cefaleas trigémino-autonómicas (CTA) 
A3.1 Cefalea en racimos (criterios alternativos) 
Criterios de diagnóstico alternativos: 

 
A. Al menos cinco episodios que cumplen los criterios B-D. 
B. Dolor de unilateral de intensidad grave o muy grave en región orbitaria, supraorbitaria o temporal 

con una duración de 15-180 minutos (sin tratamiento)1. 
C. Cualquiera de las características siguientes: 

1. Al menos uno de los siguientes síntomas o signos, ipsilaterales a la cefalea: 
a) Hiperemia conjuntival y/o lagrimeo. 
b) Congestión nasal y/o rinorrea. 
c) Edema palpebral. 
d) Sudoración frontal y facial. 
e) Rubefacción frontal y facial. 
f) Sensación de ocupación de los oídos. 
g) Miosis y/o ptosis. 

2. Inquietud o agitación. 
D. Se manifiesta con una frecuencia entre una vez cada dos días y ocho al día2. 
E. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 
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Notas: 
 

1. Durante una parte, pero menos de la mitad, del período activo de la 3.1 Cefalea en racimos, los 
episodios pueden ser menos graves y/o de duración mayor o menor. 

2. Durante una parte, pero menos de la mitad, del período activo de la 3.1 Cefalea en racimos, los 
episodios pueden ser menos frecuentes. 

 
 

Comentario: Hay una división de opiniones sobre si se deberían incluir las categorías (e) y (f) en el 
criterio C1. Los expertos en el grupo de trabajo creen que mejora la sensibilidad sin una pérdida 
significativa de especificidad, pero los ensayos de campo formales aún no lo han confirmado. 

 
 
A3.2 Hemicránea paroxística (criterios alternativos) 
Criterios de diagnóstico alternativos: 

 
A. Al menos 20 episodios que cumplen los criterios B-E. 
B. Dolor intenso unilateral en región orbitaria, supraorbitaria o temporal con una duración de 2-30 

minutos. 
C. Cualquiera de las características siguientes: 

1. Al menos uno de los siguientes síntomas o signos, ipsilaterales a la cefalea: 
a) Hiperemia conjuntival y/o lagrimeo. 
b) Congestión nasal y/o rinorrea. 
c) Edema palpebral. 
d) Sudoración frontal y facial. 
e) Rubefacción frontal y facial. 
f) Sensación de ocupación de los oídos. 
g) Miosis y/o ptosis. 

2. Inquietud o agitación. 
D. Se presenta con una frecuencia de >5 al día1. 
E. Los episodios responden completamente a dosis terapéuticas de indometacina2. 
F. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
Notas: 

 
1. Durante una parte, pero menos de la mitad, del período activo de la A3.2 Hemicránea paroxística los 

episodios pueden ser menos frecuentes. 
2. En un adulto, la dosis inicial de indometacina oral debería ser de mínimo 150 mg diarios, y aumentarse 

en caso necesario hasta los 225 mg diarios. La dosis inyectable es de 100-200 mg. A menudo se 
emplean dosis de mantenimiento inferiores. 

 
 

Comentario: Hay una división de opiniones sobre si se deberían incluir las categorías (e) y (f) en el criterio 
C1. Los expertos en el grupo de trabajo creen que mejora la sensibilidad sin una pérdida significativa de 
especificidad, pero aún no se han llevado a cabo ensayos de campo formales que justifiquen el cambio de 
los criterios. 

 
A3.3 Cefalea neuralgiforme unilateral de breve duración (criterios alternativos) 
Criterios de diagnóstico alternativos 

 
A. Al menos 20 episodios que cumplen los criterios B-D. 
B. Episodios de dolor unilateral, moderado o grave en región orbitaria, supraorbitaria, temporal y/u otra 

distribución trigeminal, y de una duración de1-600 segundos en forma de punzadas únicas, una serie 
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de punzadas, o en un patrón de de diente de sierra. 
C. Al menos uno de los siguientes síntomas o signos autonómicos craneales, ipsilaterales al dolor: 

1. Hiperemia conjuntival y/o lagrimeo. 
2. Congestión nasal y/o rinorrea. 
3. Edema palpebral. 
4. Sudoración frontal y facial. 
5. Rubefacción frontal y facial. 
6. Sensación de ocupación de los oídos. 
7. Miosis y/o ptosis. 

D. Se presenta con una frecuencia de al menos una vez al día1. 
E. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 

Nota: 
 

1. Durante una parte, pero menos de la mitad, del período activo de la A3.3 Cefalea neuralgiforme 
unilateral de breve duración, los episodios pueden ser menos frecuentes. 

 
 

Comentario: Hay una división de opiniones sobre si se deberían incluir los criterios C5 y C6. Los expertos 
en el grupo de trabajo creen que mejora la sensibilidad sin una pérdida significativa de especificidad, pero 
aún no se han llevado a cabo ensayos de campo formales que justifiquen el cambio de los criterios. 
 

A3.4 Hemicránea continua (criterios alternativos) 
Criterios de diagnóstico alternativos: 

 
A. Cefalea unilateral que cumple los criterios B-D. 
B. Duración >3 meses, con reagudizaciones de intensidad al menos moderada. 
C. Cualquiera de las características siguientes: 

1. Al menos uno de los siguientes síntomas o signos, ipsilaterales a la cefalea: 
a) Hiperemia conjuntival y/o lagrimeo. 
b) Congestión nasal y/o rinorrea. 
c) Edema palpebral. 
d) Sudoración frontal y facial. 
e) Rubefacción frontal y facial. 
f) Sensación de ocupación de los oídos. 
g) Miosis y/o ptosis. 

2. Sensación de inquietud o agitación, o reagudización del dolor con el movimiento. 
D. Responde completamente a dosis terapéuticas de indometacina1. 
E. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 

Nota: 
 

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

 
 

Comentario: Hay una división de opiniones sobre si se deberían incluir las categorías (e) y (f) en el 
criterio C1. Los expertos en el grupo de trabajo creen que mejora la sensibilidad sin una pérdida 
significativa de especificidad, pero aún no se han llevado a cabo ensayos de campo formales que 
justifiquen el cambio de los criterios. 
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A3.6 Cefalea trigémino-autonómica indiferenciada 
Descripción: Cefalea trigémino-autonómica que se manifiesta en niños y adolescentes sin haber 
desarrollado al completo las características del trastorno. 

 
Comentarios: El desarrollo cerebral incompleto podría alterar la presentación de las cefaleas trigémino-
autonómicas. Los pacientes clasificados con A3.6 Cefalea trigémino-autonómica indiferenciada 
deberían típicamente ser niños o adolescentes cuyas cefaleas presenten características trigémino-
autonómicas, pero mezcladas e incompletas. Por ejemplo, pueden manifestar episodios de cefalea 
lateralizada de 30 minutos de duración con síntomas autonómicos, pero sin la reacción esperada a la 
indometacina, el oxígeno ni los triptanes. 

Para comprender mejor estas presentaciones se precisa la realización de estudios longitudinales de 
manera que se puedan proponer criterios para su diagnóstico. 
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A4. Otras cefaleas primarias 
A4.11 Epicrania fugax 
Descripción: Dolor de cabeza breve y paroxístico de calidad punzante que describe una trayectoria lineal 
o en zigzag por la superficie de un hemicráneo. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Episodios recurrentes de cefalea punzante que se prolongan durante 1-10 segundos y que cumplen 

el criterio B. 
B. Dolor que se desplaza en trayectoria lineal o en zigzag por la superficie de un hemicráneo y comienza 

y termina en la distribución de varios nervios. 
C. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III1. 

 
 

Nota: 
 

1. Se debe excluir una lesión estructural a través de la anamnesis, exploración física y, si procede, con 
estudios complementarios. 

 
 

Comentarios: Los pacientes con A4.11 Epicrania fugax describen su dolor en términos de su trayectoria 
entre dos puntos separados de la superficie craneal con un movimiento de apenas unos segundos de 
duración entre la aparición y la resolución. Esta topografía tan dinámica es un atributo característico que 
diferencia la A4.11 Epicrania fugax de otras cefaleas epicraneales y neuralgias. Los puntos de inicio y 
resolución se mantienen constantes en cada paciente, con un avance del dolor desde un área hemicraneal 
posterior hacia el ojo o la nariz ipsilaterales, pero la irradiación inversa también es posible de un área 
frontal o periorbitaria hacia la región occipital. En todos los casos el dolor es estrictamente unilateral, 
aunque en algunos pacientes puede cambiar de lado. 

Al finalizar los episodios podrían producirse síntomas autonómicos ipsilaterales, tales como lagrimeo, 
hiperemia conjuntival y/o rinorrea. 

Si bien los episodios son sobre todo espontáneos, podrían desencadenarse con la palpación del punto 
de inicio, que puede permanecer hipersensible entre cada episodio. 
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A5. Cefalea atribuida a traumatismo craneoencefálico y/o cervical 

A5.1 Cefalea aguda atribuida a traumatismo craneoencefálico 
Comentario: La noción actual de que la cefalea debe comenzar (o se debe registrar el comienzo) dentro 
de los siete días posteriores al traumatismo craneoencefálico (o a la conciencia de haber tenido el 
traumatismo) es algo arbitraria. Algunos datos sugieren que la cefalea podría manifestarse después de 
un intervalo mayor. En los criterios de diagnóstico sugeridos a continuación el intervalo máximo entre 
el traumatismo craneoencefálico y el inicio de la cefalea está establecido en tres meses, pero se presupone 
que es más preciso atribuir las cefaleas al traumatismo cuya aparición guarda una mayor proximidad 
temporal con la lesión. Los futuros estudios deben continuar investigando la utilidad de estos criterios 
de diagnóstico y los alternativos para la A5.1 Cefalea aguda atribuida a traumatismo craneoencefálico 
que establecen que la cefalea puede comenzar más de siete días y hasta tres meses después de la lesión. 

 
A5.1.1.1 Cefalea aguda tardía atribuida a traumatismo craneoencefálico moderado o grave 

Criterios de diagnóstico: 

A. Cualquier cefalea que cumpla los criterios C y D. 
B. Se ha producido un traumatismo craneoencefálico, asociado con al menos uno de los siguientes: 

1. Pérdida del conocimiento durante >30 minutos. 
2. Puntuación en la Escala de coma de Glasgow <13. 
3. Amnesia postraumática de >24 horas. 
4. Alteración del nivel de consciencia de >24 horas. 
5. Las pruebas de diagnóstico por la imagen muestran daño traumático craneal, como fractura 

craneal, hemorragia intracraneal y/o contusión cerebral. 
C. La cefalea ha aparecido dentro de los siete días y tres meses siguientes a todos los siguientes: 

1. El traumatismo craneoencefálico. 
2. La recuperación del conocimiento después del traumatismo craneoencefálico (si procede). 
3. Interrupción del tratamiento o tratamientos que limiten la capacidad de sentir o referir cefalea 

tras el traumatismo craneoencefálico (si procede). 
D. Cualquiera de los siguientes: 

1. La cefalea ha remitido en un período de tres meses después de su inicio. 
2. La cefalea aún no ha remitido, pero no han pasado todavía tres meses desde su inicio. 

E. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 
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A5.1.2.1 Cefalea aguda tardía atribuida a traumatismo craneoencefálico leve 

Criterios de diagnóstico: 

A. Cualquier cefalea que cumpla los criterios C y D. 
B. Traumatismo craneoencefálico que cumple los dos criterios siguientes: 

1. No se asocia a ninguno de los siguientes: 
a) Pérdida del conocimiento durante >30 minutos. 
b) Puntuación en la Escala de coma de Glasgow <13. 
c) Amnesia postraumática de >24 horas. 
d) Alteración del nivel de conciencia >24 horas. 
e) Las pruebas de diagnóstico por la imagen muestran daño traumático craneal, como fractura 

craneal, hemorragia intracraneal y/o contusión cerebral. 
2. Se asocia, inmediatamente después del trauma craneal, con uno o más de los siguientes síntomas 

y/o signos: 
a) Confusión transitoria, desorientación o disminución del nivel de conciencia. 
b) Pérdida de memoria para acontecimientos inmediatamente anteriores o posteriores al 

traumatismo. 
c) Otros dos o más síntomas sugestivos de traumatismo craneoencefálico leve: 

i. Náuseas. 
ii. Vómitos. 

iii. Trastornos visuales. 
iv. Mareos y/o vértigo. 
v. Desequilibrio en la marcha y/o postural. 

vi. Deterioro de la memoria y/o de la concentración. 
C. La cefalea ha aparecido dentro de los siete días y tres meses siguientes a todos los siguientes: 

1. El traumatismo craneoencefálico. 
2. La recuperación del conocimiento después del traumatismo craneoencefálico (si procede). 
3. Interrupción del tratamiento o tratamientos que limiten la capacidad de sentir o referir cefalea 

tras el traumatismo craneoencefálico (si procede). 
D. Cualquiera de los siguientes: 

1. La cefalea ha remitido en un período de tres meses después de su inicio. 
2. La cefalea aún no ha remitido, pero no han pasado todavía tres meses desde su inicio. 

E. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 
 
 
 
A5.2 Cefalea persistente atribuida a traumatismo craneoencefálico 
Comentario: La noción actual de que la cefalea debe comenzar (o se debe registrar el comienzo) dentro 
de los siete días posteriores al traumatismo craneoencefálico (o a la conciencia de haber tenido el 
traumatismo) es algo arbitraria. Algunos datos sugieren que la cefalea podría manifestarse después de 
un intervalo mayor. En los criterios de diagnóstico sugeridos a continuación el intervalo máximo entre 
el traumatismo craneoencefálico y el inicio de la cefalea está establecido en tres meses, pero se presupone 
que es más preciso atribuir las cefaleas al traumatismo cuya aparición guarda una mayor proximidad 
temporal con la lesión. Los futuros estudios deben continuar investigando la utilidad de estos criterios 
de diagnóstico y los alternativos para la A5.2 Cefalea persistente atribuida a traumatismo 
craneoencefálico que establecen que la cefalea puede comenzar más de siete días y hasta tres meses 
después de la lesión. 

 
A5.2.1.1 Cefalea persistente tardía atribuida a traumatismo craneoencefálico moderado o grave 

Criterios de diagnóstico: 

A. Cualquier cefalea que cumpla los criterios C y D. 
B. Se ha producido un traumatismo craneoencefálico, asociado con al menos uno de los siguientes: 

1. Pérdida del conocimiento durante >30 minutos. 
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2. Puntuación en la Escala de coma de Glasgow <13. 
3. Amnesia postraumática de >24 horas. 
4. Alteración del nivel de consciencia de >24 horas. 
5. Las pruebas de diagnóstico por la imagen muestran daño traumático craneal, como fractura 

craneal, hemorragia intracraneal y/o contusión cerebral. 
C. La cefalea ha aparecido dentro de los siete días y tres meses siguientes a todos los siguientes: 

1. El traumatismo craneoencefálico. 
2. La recuperación del conocimiento después del traumatismo craneoencefálico (si procede). 
3. Interrupción del tratamiento o tratamientos que limiten la capacidad de sentir o referir cefalea 

tras el traumatismo craneoencefálico (si procede). 
D. La cefalea persiste >3 meses después de su inicio. 
E. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 

A5.2.2.1 Cefalea persistente tardía atribuida a traumatismo craneoencefálico leve 

Criterios de diagnóstico: 

A. Cualquier cefalea que cumpla los criterios C y D. 
B. Traumatismo craneoencefálico que cumple los dos criterios siguientes: 

1. No se asocia a ninguno de los siguientes: 
a) Pérdida del conocimiento durante >30 minutos. 
b) Puntuación en la Escala de coma de Glasgow <13. 
c) Amnesia postraumática de >24 horas. 
d) Alteración del nivel de conciencia >24 horas. 
e) Las pruebas de diagnóstico por la imagen muestran daño traumático craneal, como fractura 

craneal, hemorragia intracraneal y/o contusión cerebral. 
2. Se asocia, inmediatamente después del trauma craneal, con uno o más de los siguientes síntomas 

y/o signos: 
a) Confusión transitoria, desorientación o disminución del nivel de conciencia. 
b) Pérdida de memoria para acontecimientos inmediatamente anteriores o posteriores al 

traumatismo. 
c) Otros dos o más síntomas sugestivos de traumatismo craneoencefálico leve: 

i. Náuseas. 
ii. Vómitos. 

iii. Trastornos visuales. 
iv. Mareos y/o vértigo. 
v. Desequilibrio en la marcha y/o postural. 

vi. Deterioro de la memoria y/o de la concentración. 
C. La cefalea ha aparecido dentro de los siete días y tres meses siguientes a todos los siguientes: 

1. El traumatismo craneoencefálico. 
2. La recuperación del conocimiento después del traumatismo craneoencefálico (si procede). 
3. Interrupción del tratamiento o tratamientos que limiten la capacidad de sentir o referir cefalea 

tras el traumatismo craneoencefálico (si procede). 
D. La cefalea persiste >3 meses después de su inicio. 
E. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 
 
A5.7 Cefalea atribuida a radiocirugía cerebral 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea nueva que cumple el criterio C. 
B. Se ha realizado una radiocirugía cerebral. 
C. La causalidad queda demostrada por las dos características siguientes: 
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1. La cefalea se desarrolla dentro de los siete días siguientes a la radiocirugía. 
2. La cefalea ha remitido dentro de los 3 meses siguientes a la radiocirugía. 

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

Comentario: Aunque hay casos descritos de cefaleas de novo tras la radiocirugía, la mayoría de los 
estudios no proporcionan descripciones detalladas de las características clínicas de la cefalea, y por lo 
general tampoco queda claro si la cefalea que se manifiesta tras la radiocirugía representa una 
reagudización de una cefalea previa subyacente o una nueva cefalea. Existen casos en que el historial 
previo de cefalea no estaba disponible, el síndrome de cefalea fue de corta duración, se manifestó más 
de un año después de la operación y se asemejaba a la migraña o a la cefalea en trueno. Por lo tanto, la 
relación causal entre estas cefaleas y las intervenciones radioquirúrgicas que las preceden es altamente 
dudosa. Se precisan estudios prospectivos controlados para decidir si A5.7 Cefalea atribuida a 
radiocirugía cerebral existe por sí misma y, si es así, cuál es la relación que guarda con el tipo y la 
localización de la lesión que se ha radiado o la dosis y/o el campo de radiación empleados. 

 
A5.8 Cefalea aguda atribuida a otros traumatismos craneoencefálicos y/o 
cervicales 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla los criterios C y D 
B. Se ha producido una lesión o traumatismo craneoencefálico y/o cervical no descrito con 

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

1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el traumatismo o la lesión. 
2. Existen otras pruebas que demuestran la causalidad por el traumatismo o la lesión. 

D. Cualquiera de los siguientes: 
1. La cefalea ha remitido en un período de tres meses después de su inicio. 
2. La cefalea persiste pero no han pasado todavía tres meses desde su inicio. 

E. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 
 
 
 
A5.9 Cefalea persistente atribuida a otros traumatismos craneoencefálicos y/o 
cervicales 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla los criterios C y D 
B. Se ha producido una lesión o traumatismo craneoencefálico y/o cervical no descrito con 

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

1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el traumatismo o la lesión. 
2. Existen otras pruebas que demuestran la causalidad por el traumatismo o la lesión. 

D. La cefalea persiste >3 meses después de su inicio. 
E. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 
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A6. Cefalea atribuida a vasculopatía craneal y/o cervical 
A6.10 Cefalea persistente atribuida a vasculopatía craneal y/o cervical previa 

 
A. Cefalea diagnosticada con anterioridad como 6. Cefalea atribuida a vasculopatía craneal y/o 

cervical o uno de sus subtipos o subformas, que cumple el criterio C. 
B. La vasculopatía craneal o cervical causante de cefalea fue tratada con éxito o remitió de manera 

espontánea. 
C. La cefalea persiste >3 meses tras el tratamiento exitoso o la remisión espontánea del trastorno 

vascular. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 

Comentario: La A6.10 Cefalea persistente atribuida a vasculopatía craneal y/o cervical previa está mal 
documentada; si existe hay que continuar investigando para establecer unos criterios de causalidad más 
precisos 

 
 
A7. Cefalea atribuida a trastorno intracraneal no vascular 
A7.6 Cefalea atribuida a crisis epiléptica 
A7.6.3 Cefalea tras terapia electroconvulsiva (TEC) Criterios de diagnóstico: 

A. Cefalea recurrente que cumple el criterio C. 
B. Se ha realizado una tanda de terapia electroconvulsiva (TEC). 
C. La causalidad queda demostrada mediante todos los criterios siguientes: 

1. La cefalea se ha desarrollado después de ≥50% de las sesiones de TEC. 
2. Cada cefalea se desarrolla dentro de las cuatro horas siguientes a la TEC. 
3. Cada cefalea remite dentro de las 72 horas siguientes a la TEC. 

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

Comentarios: Existen pocas descripciones claras de la cefalea asociada con la TEC. En un ensayo 
comparativo con enmascaramiento único de eletriptán y paracetamol, 20 de 72 de pacientes (28%) 
aquejaba cefaleas, pero estas no estaban bien delimitadas (solo se valoraron su localización y la calidad 
del dolor). 

Los datos publicados no son adecuados para definir la A7.6.3 Cefalea tras terapia electroconvulsiva 
de manera operativa y no ha habido estudios que validen estos criterios propuestos desde que se publicó 
la ICHD-III. 

 
A7.9 Cefalea persistente atribuida a trastorno intracraneal no vascular previo 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea diagnosticada con anterioridad como 7. Cefalea atribuida a trastorno intracraneal no 

vascular o uno de sus subtipos o subformas, que cumple el criterio C. 
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B. El trastorno intracraneal no vascular causante de cefalea fue tratado con éxito o remitió de manera 
espontánea. 

C. La cefalea persiste >3 meses tras el tratamiento exitoso o la remisión espontánea del trastorno no 
vascular. 

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

Comentario: Gracias a la experiencia clínica se sabe que la cefalea persistente puede producirse después 
de un trastorno intracraneal no vascular previo (y resuelto); esto se ha demostrado hasta cierto punto con 
la 7.1.1. Cefalea atribuida a hipertensión intracraneal idiopática y la  
7.2.3 Cefalea atribuida a hipotensión intracraneal espontánea No obstante, la A7.9 Cefalea persistente 
atribuida a trastorno intracraneal no vascular previo está mal documentada. Hay que continuar 
investigando para establecer unos criterios de causalidad más precisos. 
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A8. Cefalea atribuida a administración o privación de una sustancia 

 

 
A8.4 Cefalea persistencia atribuida a consumo de o exposición a sustancias 
previos 
Clasificado en otro lugar: 8.2. Cefalea por abuso de medicamentos. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea diagnosticada con anterioridad como 8.1. Cefalea atribuida a consumo de o exposición a 

sustancias o uno de sus subtipos o subformas, que cumple el criterio C. 
B. Se ha interrumpido el consumo de o la exposición a la sustancia. 
C. La cefalea persiste >3 meses después del cese de la exposición a la sustancia. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 
A9. Cefalea de origen infeccioso 
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A9.1 Cefalea atribuida a infección intracraneal 
 
 

A9.1.3.3 Cefalea persistente atribuida a micosis u otra parasitosis intracraneal previa 

Criterios de diagnóstico: 

A. Cefalea que cumple los criterios de la 9.1.3 Cefalea atribuida a micosis y otra parasitosis 
intracraneal y el criterio C. 

B. Ha remitido una micosis u otra parasitosis intracraneal. 
C. La cefalea persiste >3 meses después de la resolución de la micosis u otra parasitosis intracraneal. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III y se ha descartado la hidrocefalia mediante pruebas 

de neurodiagnóstico por la imagen. 
 
 
 
A9.3 Cefalea atribuida a infección por virus de la inmunodeficiencia humana (VIH) 
Clasificado en otro lugar: La cefalea que se manifiesta en pacientes con infección por VIH, pero que está 
ocasionada por una infección oportunista específica debería clasificarse conforme a dicha infección. La 
cefalea ocasionada por antirretrovirales debería clasificarse como 8.1.10 Cefalea atribuida al uso 
prolongado de medicamentos no indicados contra la cefalea. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Las dos características siguientes: 

1. Se ha demostrado infección sistémica por el VIH. 
2. Se han descartado otras infecciones sistémicas y/o intracraneales en curso. 

C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 
1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el inicio de la infección por el VIH. 
2. La cefalea se desarrolla o empeora de manera significativa en relación temporal con el 

agravamiento de la infección por el VIH, demostrado con el recuento de células CD4 y/o la 
carga viral. 

3. La cefalea se ha aliviado de manera significativa simultáneamente con la mejoría de la infección 
por el VIH, demostrado con el recuento de células CD4 o la carga viral. 

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

Comentarios: Los argumentos para la diferenciación de la A9.3 Cefalea atribuida a infección por virus 
de la inmunodeficiencia humana (VIH) frente a las cefaleas por otras infecciones son tres: 

 
a) La infección por el VIH es siempre tanto sistémica como localizada en el sistema nervioso central. 
b) La infección en el sistema nervioso central puede avanzar independientemente de la infección 

sistémica. 
c) La infección por el VIH sigue siendo incurable. 

 
Más de la mitad de los pacientes con VIH/síndrome de inmunodeficiencia adquirida (sida) refieren 

cefalea, y puede ser parte de la sintomatología tanto de la infección por VIH aguda como la crónica (por 
meningitis aséptica y mecanismos similares). Se considera necesaria la inclusión de la A9.3 Cefalea 
atribuida a infección por virus de la inmunodeficiencia humana (VIH) dentro del Apéndice porque es muy 
complicado distinguir la cefalea puramente atribuida a infección por el VIH de las cefaleas primarias que 
refieren la mayoría de los pacientes infectados por el VIH. La puesta en práctica de estos criterios en 
estudios prospectivos podría aportar más pruebas concluyentes. 

En la mayoría de casos la A9.3 Cefalea atribuida a infección por virus de la inmunodeficiencia 
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humana (VIH) es sorda y bilateral o se manifiesta como una cefalea primaria (1. Migraña o 2. Cefalea 
de tipo tensional). La intensidad, la frecuencia y el grado de incapacidad parecen asociarse a la gravedad 
de la infección por el VIH conforme al recuento de células CD4 y/o a la carga viral, pero no a la duración 
de la infección ni a la cantidad de antirretrovirales prescritos. 

Tan solo una minoría de los pacientes infectados por el VIH padecen cefalea por infecciones 
oportunistas, probablemente como consecuencia de la disponibilidad del tratamiento antirretrovirales 
activo. 

Durante la infección por el VIH pueden aparecer meningitis o encefalitis secundarias a infecciones 
oportunistas o neoplasias. Las infecciones intracraneales más frecuentes asociadas al VIH son la 
toxoplasmosis y la meningitis criptocócica. La cefalea que se manifieste en pacientes con VIH, pero 
ocasionada por una infección oportunista específica debería clasificarse conforme a dicha infección. 

Los antirretrovirales también pueden producir cefalea. En estos casos, la cefalea debe clasificarse 
como 8.1.10 Cefalea atribuida al uso prolongado de medicamentos no indicados contra la cefalea. 
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A10. Cefalea atribuida a trastorno de la homeostasis 
A10.7 Cefalea y/o dolor cervical atribuidos a hipotensión ortostática (postural) 
Descripción: Dolor, fundamentalmente en la nuca, pero en ocasiones con propagación hacia la región 
occipital (distribución en "percha") ocasionado por hipotensión postural, que se manifiesta solo en 
posición erguida. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea que cumple el criterio C. 
B. Se ha demostrado hipotensión ortostática (postural). 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La cefalea se manifiesta exclusivamente en posición erguida. 
2. La cefalea mejora de manera espontánea en posición horizontal. 
3. La cefalea se localiza fundamentalmente en la nuca, en ocasiones con propagación hacia la 

región occipital (distribución en "percha"). 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 
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Comentario: Cuando se les preguntó directamente, un 75% de los pacientes con hipotensión ortostática 
refirió dolor cervical. 
 
 

A10.8 Cefalea atribuida a otros trastornos de la homeostasis 
A10.8.1 Cefalea atribuida a vuelo espacial 

 
Descripción: Cefalea inespecífica por viaje espacial. La mayoría de los episodios no están asociados a 
síntomas de cinetosis espacial. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea nueva que cumple el criterio C. 
B. El paciente realiza un viaje espacial. 
C. La causalidad queda demostrada por las dos características siguientes: 

1. La cefalea se manifiesta únicamente durante un viaje espacial. 
2. La cefalea mejora de manera espontánea al regresar a la Tierra. 

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

Comentario: De los 16 astronautas varones y una astronauta mujer que participaron en la encuesta, 12 
(un 71%) refirieron al menos un episodio de cefalea durante su estancia espacial, mientras que no habían 
padecido dolores mientras estaban en tierra. 

 
A10.8.2 Cefalea atribuida a otros trastornos metabólicos o sistémicos 
Las cefaleas atribuidas a los siguientes trastornos pueden producirse, si bien no están suficientemente 
validadas:  

 
anemia, insuficiencia adrenocortical, deficiencia mineralocorticoidea, hiperaldosteronismo, 
policitemia, síndrome de hiperviscosidad, púrpura trombocitopénica trombótica, plasmaféresis, 
síndrome por anticuerpos anticardiolipina, enfermedad de Cushing, hiponatremia, hipertiroidismo, 
hiperglucemia, hipercalcemia, lupus eritematoso sistémico, síndrome de fatiga crónica, 
fibromialgia. 

 
Se precisan estudios prospectivos bien controlados para definir con mayor claridad la incidencia y 
características de las cefaleas que cursan en asociación con estos trastornos. En cada caso, solo deben 
evaluarse aquellos pacientes que cumplan criterios de diagnóstico bien establecidos para los trastornos. 

 

A10.9 Cefalea persistente atribuida a trastorno de homeostasis previo 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea diagnosticada con anterioridad como 10. Cefalea atribuida a trastorno de la homeostasis y 

que cumple el criterio C. 
B. El trastorno de la homeostasis causante de cefalea fue tratado con éxito o remitió de manera 

espontánea. 
C. La cefalea persiste >3 meses tras el tratamiento exitoso o la remisión espontánea del trastorno de la 

homeostasis. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 
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A11. Cefalea o dolor facial atribuidos a trastornos del cráneo, cuello, ojos, oídos, 
nariz, senos paranasales, dientes, boca o de otras estructuras faciales o cervicales 
A11.2 Cefalea atribuida a trastorno cervical 
A11.2.4 Cefalea atribuida a radiculopatía de la región cervical superior  

Criterios de diagnóstico: 

A. Cefalea y/o dolor cervical que cumple el criterio C. 
B. Pruebas clínicas, electrodiagnósticas o radiológicas que confirman radiculopatía C2 o C3. 
C. La causalidad queda demostrada por las dos características siguientes: 

1. Al menos dos de los siguientes: 
a) La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con la radiculopatía, o condujo a 

su descubrimiento. 
b) La cefalea se ha aliviado o ha empeorado de manera significativa simultáneamente con la 

mejoría o remisión de la radiculopatía. 
c) El dolor se interrumpe temporalmente con anestesia local de la raíz nerviosa pertinente. 

2. La cefalea es ipsilateral a la radiculopatía. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 

Comentario: El dolor suele ser posterior pero puede propagarse a regiones más anteriores. A menudo se 
presenta dolor lancinante en una de las áreas inervadas por las raíces nerviosas cervicales en uno o en 
ambos lados, generalmente en las regiones occipital, retroauricular o cervical posterior superior. 

 
A11.2.5 Cefalea atribuida a dolor miofascial en región cervical Criterios de diagnóstico: 

A. Cefalea y/o dolor cervical que cumple el criterio C. 
B. Se ha demostrado una fuente de dolor miofascial en los músculos cervicales, incluyendo puntos 

gatillo reproducibles. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. Cualquiera de las características siguientes: 
a) La aparición del dolor guarda una relación temporal con el inicio del trastorno miofascial 

cervical. 
b) El dolor se ha aliviado de manera significativa simultáneamente con la mejoría del 

trastorno miofascial cervical. 
2. Se desencadena sensibilidad al aplicar presión en los músculos cervicales afectados. 
3. El dolor se interrumpe temporalmente con inyecciones de anestesia local en los puntos gatillo, 

o con un masaje de los mismos. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 
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Comentario: La relación entre el dolor miofascial y los llamados "puntos gatillo" es polémica. Ha 
resultado complicado demostrar los puntos gatillo de manera consistente, y la reacción al tratamiento no 
es uniforme. 

 
 
A11.3 Cefalea atribuida a trastorno ocular 
A11.3.5 Cefalea atribuida a heteroforia o heterotropía 

 
Descripción: Cefalea ocasionada por estrabismo latente o manifiesto, que suele manifestarse después de 
realizar tareas visuales durante un tiempo prolongado. 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cefalea que cumple el criterio C. 
B. Se han identificado heteroforia o heterotropía, asociada con al menos uno de los síntomas 

siguientes: 
1. Visión borrosa. 
2. Diplopía. 
3. Dificultad para cambiar el enfoque de cerca a lejos y/o viceversa. 

C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 
1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el inicio de la heteroforia y/o 

heterotropía, o condujo a su descubrimiento. 
2. La cefalea se ha aliviado de manera significativa tras corregir la heteroforia y/o heterotropía. 
3. La cefalea empeora con las tareas visuales durante un tiempo prolongado. 
4. La cefalea mejora al cerrar un ojo y/o interrumpir la tarea visual. 

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

Comentarios: Existe una serie de casos que apoyan la A11.3.5 Cefalea por heteroforia o heterotropía 
pero por lo demás apenas hay pruebas de esta causa de cefalea. Por ello se ha movido al Apéndice a falta 
de más estudios formales. 

Es probable que los pacientes con A11.3.5 Cefalea por heteroforia o heterotropía, si es que existe, 
consulten con un oftalmólogo. 

 
A11.5 Cefalea atribuida a trastorno nasal o de los senos paranasales 
A11.5.3 Cefalea atribuida a trastorno de la mucosa, los cornetes o el tabique nasales 

 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Existen pruebas clínicas, de endoscopia nasal y/o de imagen que confirman un proceso inflamatorio 

en la cavidad nasal1. 
C. La causalidad queda demostrada por al menos dos de las siguientes características: 

1. La aparición de la cefalea guarda una relación temporal con el inicio de la lesión intranasal, o 
condujo a su descubrimiento. 

2. La cefalea se ha aliviado o empeorado de manera significativa simultáneamente con la mejoría 
o el agravamiento (con o sin tratamiento) de la lesión nasal. 

3. La cefalea se ha aliviado de manera significativa tras anestesia local de la mucosa en la región 
de la lesión. 

4. La cefalea es ipsilateral al punto de la lesión. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 
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Nota: 
 

1. Algunos ejemplos son cornete bulloso y espolón del tabique nasal. 
 
 
A12. Cefalea atribuida a trastorno psiquiátrico 
Introducción 
Las cefaleas suelen asociarse a varios trastornos psiquiátricos, pero se carece prácticamente de pruebas 
de causalidad. En la gran mayoría de los casos, lo más probable es que las cefaleas asociadas con estos 
trastornos reflejen factores de riesgo o etiologías subyacentes comunes más que una relación causal. No 
obstante, para poder establecer cualquiera de los diagnósticos aquí listados, se debe confirmar la relación 
causal entre la cefalea y el trastorno psiquiátrico en cuestión. Por lo tanto, la cefalea debe aparecer a la 
vez que el trastorno psiquiátrico o empeorar de manera significativa una vez queda de manifiesto el 
trastorno psiquiátrico. 

Es complicado obtener unos biomarcadores definidos y pruebas clínicas de causalidad, y el 
diagnóstico a menudo se basará en la exclusión. Por ejemplo, en un niño con un trastorno de ansiedad 
por separación, la cefalea debería ser atribuida al trastorno de ansiedad en aquellos casos en los que 
manifieste exclusivamente en el contexto de separación real o de amenaza de la misma, sin otra 
explicación mejor. De forma similar, en un adulto con un trastorno de angustia, la cefalea solo es 
consecuencia del trastorno de angustia en aquellos casos en los que se manifieste exclusivamente como 
uno de los síntomas de un ataque de angustia. 

A continuación se ofrecen unos criterios candidatos para facilitar la investigación de las posibles 
relaciones causales entre ciertos trastornos psiquiátricos y la cefalea. No se recomienda que sean 
utilizados rutinariamente en la práctica clínica para describir la asociación entre la cefalea y los trastornos 
psiquiátricos concomitantes. 

 
 
A12.3 Cefalea atribuida a trastorno depresivo 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Se ha diagnosticado trastorno depresivo (episodio único o recurrente) o trastorno depresivo 

persistente, conforme a los criterios del DSM-5. 
C. La cefalea se manifiesta exclusivamente durante episodios de depresión. 

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

 
 

Comentario: Muchos antidepresivos, sobre todo los tricíclicos, son eficaces contra las cefaleas, incluso 
cuando no existe depresión. Por ello es complicado averiguar si la resolución o la mejoría de una cefalea 
están asociados a la depresión y si el tratamiento con antidepresivos tricíclicos podría ser una prueba de 
causalidad. La remisión de una cefalea sugiere una causa psiquiátrica en caso de que el trastorno depresivo 
mayor mejore con el tratamiento de otro tipo de antidepresivos menos eficaces contra el tratamiento de la 
cefalea. 

 
A12.4 Cefalea atribuida a trastorno de ansiedad por separación 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Se ha diagnosticado trastorno de ansiedad por separación conforme a los criterios del DSM-5. 
C. La cefalea ocurre exclusivamente en el contexto de separación, real o amenazadora, del hogar o de 

personas con las que se ha tenido gran apego. 
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D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 
 
 

Comentario: El trastorno de ansiedad por separación es persistente, con una duración habitual de al menos 
seis meses, si bien un período inferior podría cumplir los criterios de diagnóstico en casos de inicio agudo 
o reagudización de síntomas graves (p. ej., rechazo escolar o incapacidad para separarse del hogar o las 
figuras de apego). El trastorno ocasiona angustia o limitaciones sociales, académicas, ocupacionales y/o 
de otras áreas de funcionamiento clínicamente significativas. 

 
 
A12.5 Cefalea atribuida a trastorno de pánico 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Crisis de angustia recurrentes que cumplen los criterios del DSM-5 para el trastorno de pánico. 
C. La cefalea ocurre exclusivamente durante las crisis de angustia. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

A12.6 Cefalea atribuida a fobia específica 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Se ha diagnosticado fobia específica conforme a los criterios del DSM-5. 
C. La cefalea se manifiesta exclusivamente cuando el paciente está expuesto o anticipando la 

exposición al estímulo fóbico. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 

Comentario: Las fobias específicas se prolongan durante seis meses o más y ocasionan angustia y/o 
limitaciones clínicamente significativas de tipo social, académico, ocupacional o de otras áreas de 
funcionamiento. 

 
A12.7 Cefalea atribuida a trastorno de ansiedad social (fobia social) 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Se ha diagnosticado trastorno de ansiedad social (fobia social) conforme a los criterios del DSM-

5. 
C. La cefalea ocurre exclusivamente cuando el paciente está expuesto o anticipando la exposición a 

situaciones sociales 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 

Comentarios: En el trastorno de ansiedad social (fobia social) existe un miedo intenso o ansiedad acerca 
de una o más situaciones sociales en las que el individuo está expuesto al escrutinio de terceros. El miedo 
o ansiedad son desproporcionados para la amenaza real de la situación social en cuestión. Algunos 
ejemplos consisten en interacción social (p. ej. mantener una conversación), ser observados (p. ej. comer 
o beber) o exponer en público (p. ej. pronunciar un discurso). La persona teme que pueda actuar de 
manera o denotar los síntomas de ansiedad que le ocasionarían una evaluación negativa (p. ej. 
humillación, vergüenza o rechazo) o que pudieran ofender a los demás. En niños, el miedo o ansiedad 
puede manifestarse con llanto, berrinches, bloqueo, aferramiento, encogimiento o impedimento para 
comunicarse en situaciones sociales. 

El trastorno es persistente con una duración igual o superior a seis meses. 
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A12.8 Cefalea atribuida a trastorno de ansiedad generalizado 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Se ha diagnosticado trastorno de ansiedad generalizado conforme a los criterios del DSM-5. 
C. La cefalea se manifiesta exclusivamente durante períodos de ansiedad. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III. 

 
 

Comentario: Los pacientes con trastorno de ansiedad generalizado presentan una ansiedad y preocupación 
excesivas (expectativa temerosa) sobre dos (o más) aspectos de actividades o acontecimientos (familia, 
salud, economía, problemas laborales o escolares) la mayoría de los días durante tres o más meses. Entre 
los síntomas se incluyen inquietud o sensación de agitación o de estar al límite, y tensión muscular. Los 
comportamientos asociados a este trastorno incluyen la evitación de actividades o acontecimientos con un 
resultado potencialmente negativo, una intensa dedicación a actividades o acontecimientos con un 
resultado potencialmente negativo, un aplazamiento de conductas o toma de decisiones debido a la 
preocupación, y una constante búsqueda de aprobación debido a las preocupaciones. 

 
A12.9 Cefalea atribuida a trastorno de estrés postraumático (TEPT) 
Criterios de diagnóstico: 

 
A. Cualquier cefalea que cumpla el criterio C. 
B. Se ha diagnosticado trastorno de estrés postraumático (TEPT) conforme a los criterios del DSM-5. 
C. La cefalea se apareció por primera vez después de la exposición al acontecimiento traumático y se 

manifiesta exclusivamente junto con otros síntomas del TEPT1. 
D. No atribuible a otro diagnóstico de la ICHD-III2. 

 
 

Notas: 
 

1. Por ejemplo, la cefalea se presenta cuando se está expuesto a recuerdos del acontecimiento 
traumático. 

2. En concreto A12.3 Cefalea atribuida a trastorno depresivo. 
 
 

Comentarios: La exposición a la muerte real o figurada, lesión grave o violación sexual podría tener 
lugar experimentando el acontecimiento en primera persona, o podría ser de manera indirecta: al 
presenciar el acontecimiento; al enterarse de que le ha sucedido a un familiar cercano o a un amigo; al 
estar expuesto repetidamente a detalles del mismo que causen aversión (p. ej., profesionales que 
recopilan restos humanos; policías expuestos a detalles de abuso infantil). Esto no se cumple para los 
casos de exposición a través de medios electrónicos, televisión, películas o fotografías, salvo que esta 
exposición sea por motivos laborales. 

Dados los altos niveles de depresión concomitante al TEPT, el diagnóstico de A12.9 Cefalea atribuida 
a trastorno de estrés postraumático debe quedar reservado para aquellos pacientes cuya cefalea no pueda 
explicarse con depresión concomitante (p. ej. casos de cefalea por TEPT en pacientes sin depresión 
concomitante). 

 

Definición de términos 
Alodinia: Sensación de malestar o dolor (q.v.) con origen en un estímulo que de otra manera no sería 

suficiente para desencadenar este efecto. Es distinta de la hiperalgesia (q.v.). 
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Anorexia: Falta de apetito y aversión a la comida en un nivel leve. 
Aura: Síntomas iniciales de una crisis de migraña con aura que se cree es el síntoma de una disfunción 

cerebral focal. Típicamente dura unos 20-30 minutos y antecede a la cefalea (q.v.). Ver también: Síntomas 
neurológicos focales, síntomas premonitorios, pródromo y síntomas de alarma. 

Cefalea primaria: Cefalea no causada por ni atribuida a otro trastorno. Difiere de las cefaleas 
secundarias (q.v.). 

Cefalea secundaria: Cefalea ocasionada por otro trastorno subyacente. En la ICHD-III, las cefaleas 
secundarias son atribuidas al trastorno causante. Las cefaleas secundariasdifieren de las cefaleas primarias 
(q.v.). Una cefalea secundaria puede tener las características de una cefalea primera pero aun así cumplir 
los criterios de causalidad por otro trastorno. 
Cefalea: Dolor (q.v.) localizado en la cabeza, por encima de la línea orbitomeatal y/o la cresta de la 
nuca. 

Centelleo: Alucinaciones visuales brillantes y que fluctúan en intensidad, a menudo alrededor de 8-10 
ciclos/segundo. Son típicas del aura migrañosa (q.v.). 

Crisis de cefalea en racimos: Un episodio de dolor continuo que dura 15-180 minutos. 
Crónico: En la terminología del dolor, crónico significa de larga duración, en concreto durante un lapso 

superior a tres meses. En la terminología de las cefaleas, mantiene su significado para las cefaleas 
secundarias (sobre todo las de origen infeccioso) donde el trastorno causante es de por sí crónico. En este 
contexto, crónico difiere de persistente (q.v.). Para las cefaleas primarias que suelan ser episódicas (q.v.), 
crónico se utiliza cuando los episodios de cefalea (q.v.) se presentan la mayoría de los días durante un 
lapso superior a tres meses. Las cefaleas trigémino-autonómicas suponen una excepción: crónico no se 
emplea salvo que los trastornos no hayan remitido después de más de un año. 

Días de cefalea: Número de días durante un período de tiempo de observación (comúnmente, un mes) 
afectados por cefalea durante una parte o la totalidad de un día. 

Dolor facial: Dolor localizado por debajo de la línea orbitomeatal, en la parte anterior de las orejas y 
en la parte superior del cuello. 

Dolor neuropático central: Dolor (q.v.) por causa de una lesión o trastorno del sistema somatosensorial 
central (ver también dolor neuropático). 

Dolor neuropático periférico: Dolor (q.v.) por causa de una lesión o trastorno del sistema 
somatosensorial periférico (ver también dolor neuropático). 

Dolor neuropático: Dolor (q.v.) por causa de una lesión o enfermedad del sistema somatosensitivo 
periférico o central. 

Dolor referido: Dolor (q.v.) percibido en un área distinta a aquella en que la que se origina. 
Dolor: Según la definición de la Asociación Internacional para el Estudio del Dolor (IASP): sensación 

molesta y aflictiva asociada a un daño hístico real o potencial, o descrita conforme a dicho daño (ver 
también: Dolor neuropático, dolor neuropático central y dolor neuropático periférico). 

Dolorimiento o hipersensibilidad a la palpación: Sensación intensificada de malestar o dolor 
ocasionada por presión directa, como la que se produce durante la palpación. 

Duración de la crisis: Tiempo desde el inicio hasta el término de un episodio de cefalea (o dolor) 
(q.v.) que cumple los criterios para un tipo o subtipo de cefalea concreta. Después de una migraña o una 
cefalea en racimos, una cefalea de leve no pulsátil y sin síntomas acompañantes puede persistir, pero no 
forma parte del episodio ni se contabiliza en la duración del mismo. En caso de que el paciente se duerma 
durante una crisis y se despierte aliviado, la duración cuenta desde el momento del despertar. Si un ataque 
de migraña se alivia con medicamentos, pero los síntomas recurren tras 48 horas, esto puede representar 
una recaída del mismo ataque o un nuevo ataque. Se precisa una evaluación que permita distinguir entre 
ambas opciones (ver frecuencia de los ataques). 

Episódico: Episodios de cefalea (o dolor) (q.v.) que recurren y remiten conforme a una pauta regular 
o irregular, con una duración constante o variable. Con el uso, el término ha adquirido un significado 
especial en el contexto de la cefalea en racimos episódica refiriéndose, más que a los episodios, a la 
frecuencia de períodos en racimos (q.v.) separados por períodos de remisión de los racimos (q.v.). Se 
utiliza de manera similar para la hemicránea paroxística y la cefalea neuralgiforme unilateral de breve 
duración. 

Episodio de cefalea (o dolor): Cefalea (o dolor) (q.v.) que se desarrolla, se mantiene a cierto nivel 
durante un intervalo de minutos, horas o días y entonces remite hasta desaparecer completamente. 
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Atribuido a: En la ICHD-III describe la relación entre una cefalea secundaria (q.v.) y el trastorno que se 
cree que la ocasiona. Precisa que se cumplan los criterios que establezcan un nivel aceptable de pruebas 
de causalidad. 

Error de refracción (o refractivo): Miopía, hipermetropía o astigmatismo. 
Escotoma: Pérdida de parte o partes del campo visual de uno o ambos ojos. El escotoma puede ser 

absoluto (no hay visión) o relativo (visión oscurecida o reducida). En las migrañas los escotomas son 
homónimos. 

Espectro de fortificación: Alteración visual angulada, arqueada y por lo general creciente típica del 
aura migrañosa visual, que puede ser de color, blanca o negra.  

Estímulos puntiformes: Estímulos que se aplican en puntos discontinuos de la piel. 
Estrabismo: Desviación de la línea visual de uno o ambos ojos. 
Fenómenos entópticos: Trastornos visuales que se originan en la estructura del propio sistema visual, 

entre los que se incluyen las miodesopsias excesivas en ambos ojos, el fenómeno entóptico del campo 
azul excesivo (innumerables puntitos grises/blancos/negros o anillos que se desplazan hacia la parte 
superior del campo visual al mirar a superficies homogéneas brillantes, como el cielo azul), los fosfenos 
(ondas o nubes de color que se perciben al cerrar los ojos en la oscuridad) y las fotopsias (destellos).  

Fonofobia: Hipersensibilidad al sonido, incluso en niveles normales, que a menudo causa la evitación 
de éste. 

Fotofobia: Hipersensibilidad a la luz, incluso en niveles normales, que a menudo causa la evitación 
de ésta. 

Frecuencia de los ataques: La tasa de aparición de los episodios de cefalea (o dolor) (q.v.) por período 
de tiempo (comúnmente, un mes). El alivio con éxito de una crisis migrañosa con medicación puede 
verse seguido de una recaída en 48 horas. La III edición de la Guía para ensayos clínicos comparativos 
de fármacos en migraña (Guidelines for Controlled Trials of Drugs in Migraine: Third Edition) de la 
IHS recomienda como solución práctica, sobre todo para diferenciar las crisis documentadas en el diario 
escrito durante el mes anterior, que se tengan en cuenta solo aquellos que estén separados por mínimo 
48 horas sin cefalea. 

Heteroforia: Estrabismo latente. 
Heterotropía: Estrabismo manifiesto. 
Hiperalgesia: Aumento de la percepción en respuesta a un estímulo normalmente doloroso. La 

hiperalgesia es diferente de la alodinia (q.v.), que tiene su origen en un estímulo normalmente no doloroso.  
Hipoalgesia: Disminución de la percepción en respuesta a un estímulo normalmente doloroso. 
Intensidad del dolor: Nivel de dolor (q.v.) que se evalúa con una escala de cuatro puntos (0-3) 

equivalente a ausente, leve, moderado e intenso, o con una escala analógica visual (normalmente 10 cm). 
También puede clasificarse con una escala de valoración verbal conforme a su consecuencia funcional: 0, 
ausencia de dolor; 1, dolor leve, no impide las actividades habituales; 2, dolor moderado, inhibe pero no 
impide totalmente las actividades habituales; 3, dolor intenso, impide toda actividad. 

Lancinante: Dolor (q.v.) con sensación de descarga eléctrica breve a lo largo de una rama o nervio. 
Línea en zigzag: Sinónimo de espectro de fortificación (q.v.). 
Músculos pericraneales: Músculos cervicales y occipitales, músculos de la masticación, músculos 

faciales de la expresión y el habla y músculos del oído interno (tensor del tímpano, estapedio). 
Neuralgia: Dolor (q.v.) en una o varias distribuciones de un nervio o nervios, cuyo origen 

presumiblemente se debe a una disfunción o lesión de dichas estructuras nerviosas. El uso común ha 
implicado un carácter paroxístico o lancinante (q.v.), pero el término neuralgia no debería limitarse a los 
dolores paroxísticos. 

Neuritis: Caso especial de neuropatía (q.v.); el término se limita en la actualidad a los procesos 
inflamatorios que afectan los nervios. 

Neuroimagen: TAC, RM, tomografía por emisión de positrones (PET), tomografía computarizada de 
emisión monofotónica (SPECT) o gammagrafía, incluidas las modalidades funcionales cuando proceda, 
normalmente del cerebro. 

Neuropatía: Trastorno funcional o cambio patológico en uno o más nervios (en un nervio: 
mononeuropatía; en varios: mononeuropatía múltiple; en caso de ser difuso y bilateral: polineuropatía). 
El término neuropatía no pretende abarcar neuropraxias, neurotmesis, axonotmesis, secciones de un 
nervio ni alteraciones nerviosas debido a impactos transitorios, tales como un movimiento, estiramiento o 
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descarga epiléptica (el término neurogénico se refiere al dolor por estas perturbaciones temporales). 
Nictalopía: Ceguera nocturna. 
Nueva cefalea: Cualquier tipo de cefalea (q.v.) que el paciente no haya padecido con anterioridad. 
Palinopsia: Trastornos visuales en la forma de imágenes consecutivas y/o rastro de imágenes de 

objetos en movimiento (difiere de las imágenes consecutivas retinianas, que se presentan en color 
complementario después de mirar una imagen con alto contraste). 

Palpitante: Sinónimo de pulsátil (q.v.). 
Período de racimo: El tiempo durante el cual la cefalea en racimos se manifiesta con regularidad y al 

menos una vez cada dos días (también llamado brote de racimo). 
Período de remisión en la cefalea en racimos: El tiempo durante el cual los ataques cesan de forma 

espontánea y no pueden ser inducidos mediante alcohol ni nitroglicerina. Para ser considerada una 
remisión, el período libre de ataques debe durar más de un mes. 

Período refractario: El lapso que sigue a la resolución de un episodio de dolor (q.v.) durante el cual 
no se puede desencadenar un nuevo episodio. 

Persistente: Este término, que se utiliza en algunas cefaleas secundarias, describe una cefalea 
inicialmente aguda y ocasionada por algún trastorno que no remite dentro de un lapso de tiempo 
específico (por lo general, tres meses) una vez se resolvió el trastorno. En muchos de estos casos, se 
reconoce la cefalea como un subtipo o subforma diferente, y las pruebas de causalidad dependen de un 
cumplimiento previo de los criterios de diagnóstico del tipo agudo así como de la persistencia de la 
misma cefalea. 

Pósdromo: Fase sintomática con una duración de 48 horas que sucede a la resolución del dolor en 
crisis migrañosas con o sin aura. Entre sus síntomas resolutorios más habituales se encuentran la 
sensación de cansancio o agotamiento, las dificultades de concentración y tortícolis. 

Privación: Interrupción en el consumo de o la exposición a un medicamento u otra sustancia que ha 
tenido lugar durante semanas o meses. Este término engloba pero no se limita a la privación terapéutica 
(deshabituación) de fármacos en el contexto de la cefalea por abuso de medicamentos. 

Pródromo: Fase sintomática de hasta 48 horas de duración que tiene lugar antes de la aparición del 
dolor en la migraña sin aura o antes del aura en la migraña con aura. Algunos de los síntomas prodrómicos 
más habituales son cansancio, ánimo exaltado o depresivo, hambre atípica y avidez por determinados 
alimentos. 

Pulsátil: Se caracteriza por intensificación rítmica coordinada con el latido cardíaco; palpitante. 
Punzada de dolor: Dolor (q.v.) repentino de duración de un minuto o menos (habitualmente un 

segundo o menos). 
Región de la nuca: Cara dorsal (posterior) de la parte alta del cuello que incluye la región de inserción 

de los músculos cervicales en el cráneo. 
Relación temporal estrecha: Este término describe la relación entre un trastorno orgánico y una cefalea. 

Se pueden conocer relaciones temporales específicas de trastornos con inicio agudo donde la causalidad 
es probable, pero a menudo no han sido estudiadas lo suficiente. Para trastornos crónicos, la relación 
temporal, así como la causal, son a menudo muy difíciles de comprobar. 

Resolución: Desaparición completa de todos los síntomas y otras pruebas clínicas de enfermedad o de 
un proceso de la enfermedad (tales como un episodio de cefalea [q.v.]). 

Síntomas acompañantes: Síntomas que suelen cursar con la cefalea, en lugar de antecederla o sucederla. 
En la migraña, por ejemplo, los más frecuentes son náuseas, vómitos, fotofobia y fonofobia. 

Síntomas de alarma: Término utilizado con anterioridad, bien para el aura (q.v.) o bien para los 
síntomas premonitorios (q.v.), y por tanto ambiguo. No debe ser utilizado. 

Síntomas neurológicos focales: Síntomas de trastorno cerebral focal como los que suceden en el aura 
migrañosa (q.v.). 

Síntomas premonitorios: Este término se ha utilizado con varios significados, a menudo como 
sinónimo de pródromo (q.v.), pero también de manera menos específica y algo ambigua, para una serie 
de síntomas que se cree avisan (si bien probablemente sea la fase inicial) de una crisis migrañosa. Es 
preferible evitar este término. 

Sustancia: Cualquier producto químico orgánico o inorgánico, alimento o aditivo, bebida alcohólica, 
gas o vapor, fármaco o medicamento, producto de herbolario, animal o cualquier otro producto que se 
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administra con intención médica pero que no cuenta con licencia de producto médico. 
Tensivo/opresivo: Dolor (q.v.) de carácter constante a menudo comparado con la sensación de tener 

una banda apretada alrededor de la cabeza. 
Término utilizado con anterioridad: Término de diagnóstico que ha sido usado con anterioridad con 

significado igual o similar al término clasificado o que está comprendido dentro de él. Los términos 
utilizados con anterioridad son a menudo ambiguos y/o han sido usados de forma desigual en países 
diferentes. 

Unilateral: Bien en el lado derecho o en el izquierdo, sin cruzar la línea media. La cefalea unilateral 
no afecta necesariamente todo el lado derecho o izquierdo de la cabeza, sino que puede ser solo frontal, 
temporal u occipital. Cuando se utiliza para alteraciones motoras o sensitivas del aura migrañosa 
comprende una hemidistribución completa o parcial. 

Validación insuficiente: Validez dudosa como entidad de diagnóstico según la experiencia de los 
miembros del comité de clasificación de cefaleas y/o la controversia de los datos publicados. 

Vasoespasmo: Constricción de una arteria o arteriolas hasta el punto que se reduce la perfusión hística. 


