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A nome del Comitato per la Classificazio-
ne della International Headache Society, sono or-
goglioso di presentare la terza edizione della 
Classificazione Internazionale delle Cefalee 
(ICHD-3).

Questa edizione segue la pubblicazione 
dell’ICHD-3 beta nel 2013. L’idea alla base della 
versione beta era quella di promuovere più test 
sul campo prima della presentazione dell’ultima 
ICHD-3 e questo ha funzionato bene. Sono stati 
pubblicati, tra gli altri, eccellenti studi di test sul 
campo su emicrania con aura, cefalea a grappolo, 
ipertensione intracranica idiopatica e nevralgia 
del trigemino. È stato, per esempio, documenta-
to che i criteri in Appendice per A1.2 Emicrania 
con aura erano superiori ai criteri per 1.2 Emi-
crania con aura nel corpo principale di ICHD-3 
beta, permettendo di distinguere meglio questo 
disturbo dagli attacchi ischemici transitori. Test 
sul campo delle nuove caratteristiche associate 
nel criterio C1 per 3.1 Cefalea a grappolo, arros-
samento faciale e sensazione di orecchio pieno, 
hanno rivelato che non aggiungevano nulla di 
utile ai criteri diagnostici. Di conseguenza, que-
sti sintomi sono inclusi solo nell’Appendice del-
la ICHD-3, invitando a effettuare ulteriori studi. 
Questi sono esempi del processo di classifica-
zione delle malattie basato sull’evidenza che sta 
alla base di tutte le future modifiche alla Classi-
ficazione Internazionale delle Cefalee.

Un motivo che contribuiva alla versione 
beta era, come pensavamo, fare in modo che 
l’ICHD-3 potesse essere pubblicata includendo i 
codici della Classificazione Internazionale delle 
Malattie, 11a edizione (ICD-11), dell’Organizza-
zione Mondiale della Sanità (OMS). Ci aspetta-
vamo che l’ICD-11 fosse ultimata nel 2016, ma 
sfortunatamente ci sono stati ritardi lunghi e 
inattesi, così che i codici finali non sono anco-
ra disponibili. Pertanto, dobbiamo pubblicare 
l’ICHD-3 senza di essi.

L’ICHD-3 è stata pubblicata come primo nu-
mero di Cephalalgia nel 2018, esattamente 30 an-
ni dopo la prima edizione della Classificazione 
internazionale delle Cefalee, ICHD-I, come la 
definiamo ora. Questa prima versione era basata 
principalmente sulle opinioni degli esperti, ma 
si dimostrò comunque ampiamente valida. 

L’ICHD-II, pubblicata nel 2004, includeva 
una serie di modifiche, in parte dettate da nuove 
prove e in parte da opinioni rivisitate da esperti 
nella materia. Nuove evidenze scientifiche han-
no svolto un ruolo relativamente più importante 
nelle modifiche apportate all’ICHD-3 beta e tut-
te le ulteriori modifiche incluse nell’ICHD-3 si 
basano su tali evidenze. Quindi la classificazione 
delle cefalee è ora, e lo sarà in futuro, guidata 
interamente dalla ricerca.

Un lungo viaggio iniziato nel 2010 si è conclu-
so con la pubblicazione dell’ICHD-3, ma l’attua-
le Comitato ha ancora molto da fare per un paio 
di anni. L’ICHD-3 beta è stata tradotta in molte 
lingue e queste traduzioni devono essere aggior-
nate prima che l’ICHD-3 possa essere pubblicata 
in quelle lingue. Si spera che molte traduzioni 
aggiuntive saranno pubblicate in modo tale che 
l’ICHD-3 diventi disponibile in tutte le principa-
li lingue e anche in molte minori. Una versione 
elettronica della ICHD-3 beta, già sviluppata sot-
to la guida del Professor Hartmut Göbel, è stata 
aggiornata all’ICHD-3. Un case-book è previsto 
in collaborazione tra i professori Morris Levin e 
Jes Olesen. Infine, un cross-walk tra ICHD-3 e 
ICD-11 dell’OMS sarà realizzato dai professori 
Timothy Steiner e Jes Olesen non appena saran-
no disponibili i codici per ICD-11.

Qual è allora il futuro della Classificazione 
delle Cefalee? L’opera di classificazione deve, in 
linea di principio, essere una disciplina conser-
vatrice. Quando vengono apportate modifiche 
importanti ad una classificazione, tutti gli stu-
di precedenti che utilizzano quelle parti della 
classificazione che sono state modificate devono 
essere rivisitati. Le sperimentazioni sui farmaci 
secondo i precedenti criteri diagnostici devono, 
per esempio, essere ripetute se i criteri diagno-
stici subiscono cambiamenti importanti, perché 
i pazienti che rientrano nella nuova diagnosi 
saranno diversi da quelli che rientravano nella 
diagnosi precedente. La mia speranza è che la 
sperimentazione attiva e le analisi scientifiche 
che sono state eseguite per l’ICHD-3 possano 
continuare, permettendo che le modifiche future 
siano interamente basate sull’evidenza. Seguen-
do la tradizione, ci vorranno 10-15 anni prima 
della ICHD-4, ma nel frattempo saranno prodot-
ti numerosi studi sul campo. 

Prefazione
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I criteri diagnostici dell’ICHD-II modificati 
3.1 Emicrania cronica furono pubblicati in Cepha-
lalgia; il comitato di classificazione ha appro-
vato questi cambiamenti, chiedendo il loro uso 
immediato anche se non erano integrati nella 
Classificazione Internazionale delle Cefalee fino 
a quando anni dopo è comparsa l’ICHD-3 beta. 
Un futuro comitato di classificazione per le cefa-
lee dovrebbe essere in grado di approvare e sup-
portare l’adozione di criteri diagnostici nuovi o 
rivisitati prima di pubblicare l’ICHD-4 quando 
siano supportati da studi di test sul campo pub-
blicati in Cephalalgia.

L’ICHD-I ha portato la cefalea dall’essere una 
delle malattie neurologiche peggio classificate 
ad essere una delle malattie meglio classificate. 
Abbiamo mantenuto questo slancio per 30 an-

ni e la superiorità della nostra classificazione è 
emersa di recente, durante il lavoro del comitato 
a Ginevra sulla sezione neurologica dell’ICD-11. 
Nessuna altra disciplina all’interno della neuro-
logia ha una classificazione così sistematica con 
criteri diagnostici espliciti per ogni entità di ma-
lattia. Spero sinceramente che questa tradizione 
possa essere mantenuta in futuro e che il mal di 
testa possa continuare a fare da apripista nella 
classificazione delle malattie neurologiche.

Jes Olesen
Coordinatore

Comitato per la Classificazione delle Cefalee
International Headache Society
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Come usare questa 
classificazione
Questo ampio documento non è destinato a es-
sere imparato a memoria. Persino i membri del 
comitato di classificazione non sono in grado di 
ricordarlo tutto. È un documento che dovrebbe 
essere consultato più e più volte. In questo mo-
do imparerete presto i criteri diagnostici per 1.1 
Emicrania senza aura, 1.2 Emicrania con aura, i prin-
cipali tipi di 2. Cefalea di tipo tensivo, 3.1 Cefalea a 
grappolo e pochi altri. Il resto rimarrà qualcosa 
da cercare. Nella pratica clinica non è necessaria 
la classificazione per il caso ovvio di emicrania 
o cefalea di tipo tensivo, ma è utile quando la 
diagnosi è incerta. Per la ricerca, la classificazio-
ne è indispensabile: ogni paziente inserito in un 
progetto di ricerca, sia esso una sperimentazione 
di farmaci o uno studio di fisiopatologia o bio-
chimica, deve soddisfare una serie concordata di 
criteri diagnostici.
1. Questa classificazione è gerarchica e voi do-

vete decidere quanto dettagliata volete fare 
la diagnosi: dalla cifra del primo a quella del 
quinto livello. La prima fornisce un’idea del 
gruppo a cui appartiene il paziente. È, per 
esempio, 1. Emicrania o 2. Cefalea di tipo tensi-
vo o 3. Cefalee autonomico-trigeminali? Quindi 
si ottengono informazioni che consentono 
una diagnosi più dettagliata. Il dettaglio de-
siderato dipende dallo scopo. Nella pratica 
generale vengono solitamente applicate solo 
le diagnosi di primo o secondo livello, men-
tre nella pratica specialistica e nei Centri Ce-
falee è appropriata una diagnosi a livello di 
quarta o quinta cifra.

2. La maggior parte delle volte, i pazienti rice-
vono una diagnosi in base ai fenotipi del mal 
di testa attualmente presenti o che si sono 
presentati nell’ultimo anno. Per studi gene-
tici e altri scopi, viene considerata la presen-
za durante l’intera vita.

3. Ogni tipo, sottotipo o sottoforma distinto di 
cefalea che il paziente presenta deve essere 
diagnosticato e codificato separatamente. 
Ad esempio, un paziente gravemente affetto 
da mal di testa in un Centro Cefalee può ri-
cevere tre diagnosi e diversi codici: 1.1 Emi-
crania senza aura, 1.2 Emicrania con aura e 8.2 
Cefalea da uso eccessivo di farmaci.

4. Quando un paziente riceve più di una dia-
gnosi, queste dovrebbero essere elencate in 
ordine di incidenza per il soggetto.

5. Quando un tipo di mal di testa in un partico-
lare paziente soddisfa due diversi gruppi di 
criteri diagnostici, tutte le altre informazioni 
disponibili dovrebbero essere utilizzate per 
decidere quale delle alternative è la diagno-
si corretta o più probabile. Ciò potrebbe in-
cludere la storia longitudinale della cefalea 
(come e quando è iniziato il mal di testa?), 
la storia familiare, l’effetto dei farmaci, la re-
lazione con il ciclo mestruale, l’età, il genere 
e una serie di altre caratteristiche. L’ade-
renza ai criteri diagnostici per 1. Emicrania,  
2. Cefalea di tipo tensivo o 3. Cefalee autonomico-
trigeminali, o qualsiasi dei loro tipi o sottoti-
pi, supera sempre l’aderenza ai criteri per le 
categorie diagnostiche probabili di ciascuna, 
che sono descritte per ultime nei rispettivi 
gruppi. In altre parole, un paziente il cui mal 
di testa soddisfi i criteri sia per l’emicrania 
probabile che per la cefalea tensiva episodi-
ca di tipo infrequente dovrebbe essere co-
dificato per quest’ultima. Tuttavia, bisogna 
sempre considerare la possibilità che alcuni 
attacchi di cefalea soddisfino una serie di 
criteri mentre altri ne soddisfano un’altra 
serie. In questi casi esistono due diagnosi ed 
entrambe dovrebbero essere formulate e co-
dificate.

6. Per ricevere una particolare diagnosi di cefa-
lea il paziente deve, in molti casi, sperimen-
tare un numero minimo di attacchi di (o di 
giorni con) quel mal di testa. Questo numero 
è specificato nei criteri diagnostici per il ti-
po di cefalea, sottotipo o sottospecie. Inoltre, 
il mal di testa deve soddisfare una serie di 
altri requisiti descritti in criteri elencati con 
lettere separate: A, B, C ecc. Alcune lettere 
riportano un unico criterio cioè, esprimono 
un singolo requisito. Altre lettere riportano 
invece più criteri, richiedendo ad esempio 
due delle quattro caratteristiche elencate.

7. La serie completa dei criteri diagnostici vie-
ne fornita per alcune cefalee solo a livello di 
prima e seconda cifra. I criteri diagnostici a 
livello di terza, quarta e talvolta quinta cifra 
richiedono quindi, come criterio A, l’adem-
pimento dei criteri per i livelli uno e/o due 
e, nel criterio B e successivi, indicano gli ul-
teriori specifici criteri da soddisfare.

8. La frequenza delle cefalee primarie varia 
ampiamente, da attacchi ogni 1-2 anni ad at-
tacchi quotidiani. Anche la gravità degli at-
tacchi varia. L’ICHD-3 in genere non forni-
sce la possibilità di codificare per frequenza 
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o gravità, ma raccomanda che la frequenza e 
la gravità siano liberamente specificate.

9. Cefalea primaria, secondaria o entrambe? Quan-
do una nuova cefalea si verifica per la prima 
volta in stretta relazione temporale con un 
altro disturbo noto per causare mal di testa 
o soddisfa altri criteri di causalità da parte di 
quel disturbo, la nuova cefalea è codificata 
come cefalea secondaria attribuita al distur-
bo causale. Questo rimane vero anche quan-
do il mal di testa ha le caratteristiche di una 
cefalea primaria (emicrania, cefalea di tipo 
tensivo, cefalea a grappolo o una delle al-
tre cefalee autonomino-trigeminali). Quan-
do una cefalea primaria preesistente diventa 
cronica in stretta relazione temporale con un 
determinato disturbo causale, devono esse-
re fornite sia la diagnosi primaria sia quella 
secondaria. Quando una cefalea primaria 
preesistente diviene significativamente peggio-
re (di solito significa un raddoppio o un au-
mento ancora maggiore della frequenza e/o 
della gravità) in stretta relazione temporale 
con un tale disturbo causale, devono essere 
fornite sia la diagnosi di cefalea primaria che 
di quella secondaria, a condizione che ci si-
ano buone evidenze che il predetto disturbo 
possa causare mal di testa.

10. L’ultimo criterio per quasi ogni cefalea è 
“Non meglio rappresentato da un’altra dia-
gnosi della ICHD-3”. La considerazione di 
altre possibili diagnosi (diagnosi differenziale) 
fa parte della routine del processo diagno-
stico clinico. Quando un mal di testa sembra 
soddisfare i criteri per una particolare cefa-
lea, quest’ultimo criterio è un promemoria 
per considerare sempre altre diagnosi che 
potrebbero spiegare meglio il mal di testa. 
In particolare ciò vale per valutare se la ce-
falea è secondaria o primaria. Può anche 
applicarsi a disordini causativi alternativi: 
per esempio, il mal di testa che si verifica in 
stretta relazione temporale con l’ictus ische-
mico acuto può essere una conseguenza non 
dell’ictus ma della causa dell’ictus (ad esem-
pio, la dissecazione).

11. Molti pazienti con attacchi di cefalea che 
soddisfano un set di criteri diagnostici espli-
citi hanno anche attacchi che, sebbene simili, 
non soddisfano sufficientemente gli stessi 
criteri. Questo può essere dovuto al tratta-
mento, all’incapacità di ricordare esatta-
mente i sintomi o ad altri fattori. Chiedete 
al paziente di descrivere un tipico attacco 

non trattato o trattato senza successo e ac-
certatevi che ce ne siano stati abbastanza per 
stabilire la diagnosi. Quindi includete anche 
gli attacchi meno tipici quando descrivete la 
frequenza degli attacchi.

12. Quando si sospetta che un paziente abbia 
più di un tipo o sottotipo di cefalea, si consi-
glia vivamente di compilare un diario della 
cefalea in cui, per ogni episodio cefalalgico, 
vengono registrate le caratteristiche più im-
portanti. È stato dimostrato che un diario 
della cefalea migliora l’accuratezza diagno-
stica e consente un giudizio più preciso sul 
consumo di farmaci. Il diario aiuta a giu-
dicare la quantità di due o più tipi diversi 
di mal di testa o sottotipi. Infine, insegna al 
paziente come distinguere tra diversi mal di 
testa: ad esempio tra emicrania senza aura e 
cefalea di tipo tensivo episodica.

13. In ciascun capitolo sulle cefalee secondarie 
vengono menzionate le cause più note e con-
solidate e vengono forniti i criteri classifica-
tivi per le cefalee che ne derivano. Tuttavia, 
in molti capitoli, ad esempio il  9. Cefalea at-
tribuita ad infezione, esiste un numero quasi 
infinito di possibili cause infettive. Per evita-
re una lista troppo lunga, vengono menzio-
nate solo le più importanti. Ad esempio, le 
cause più rare sono assegnate a 9.2.3 Cefalea 
attribuita ad altra infezione sistemica. Lo stesso 
sistema è usato negli altri capitoli dedicati 
alle cefalee secondarie.

14. I criteri diagnostici per una cefalea secon-
daria non richiedono più la remissione o il 
miglioramento sostanziale del disturbo cau-
sale sottostante prima che possa essere fat-
ta la diagnosi di cefalea. I criteri diagnostici 
dell’ICHD-3 possono essere applicati già in 
presentazione o subito dopo la conferma del 
disturbo di base. Il criterio A è la presenza 
della cefalea; il criterio B è la presenza del 
disturbo causale; il criterio C è la prova della 
causalità. In condizioni acute, una stretta re-
lazione temporale tra insorgenza di cefalea 
e insorgenza del presunto disturbo causale 
è spesso sufficiente a stabilire la causalità, 
mentre le condizioni meno acute di solito ri-
chiedono una maggiore evidenza di causali-
tà. In tutti i casi, l’ultimo criterio deve essere 
applicato come controllo: “Non meglio rap-
presentato da un’altra diagnosi ICHD-3”.

15. In alcune cefalee secondarie, ad esempio 
5.2 Cefalea persistente attribuita a trauma cra-
nico, si riscontrano tipi persistenti di cefalea 
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o sottotipi; cioè, il mal di testa causato ini-
zialmente da un altro disturbo non riesce a 
regredire dopo che il disturbo si è risolto. In 
questi casi, la diagnosi cambia dal tipo acu-
to (ad es. 5.1 Cefalea acuta attribuita a trauma 
cranico) al tipo persistente (5.2 Cefalea per-
sistente attribuita a trauma cranico) dopo un 
intervallo di tempo specificato (3 mesi in 
questo esempio). L’evidenza di causalità di-
pende dall’aderenza anticipata ai criteri per 
la diagnosi del tipo acuto e dalla persistenza 
dello stesso tipo di cefalea. La maggior par-
te di tali diagnosi si trova nell’Appendice a 
causa di prove insufficienti della loro esi-
stenza. Di solito non saranno applicate, ma 

sono lì posizionate per stimolare la ricerca 
di criteri migliori per diagnosticare la cau-
salità.

16. L’Appendice è per la ricerca. Aiuta gli scien-
ziati clinici a studiare le entità orfane per 
l’inclusione successiva (o, in alcuni casi, 
l’esclusione) nel corpo principale della clas-
sificazione. La maggior parte delle diagno-
si e dei criteri diagnostici nell’Appendice 
sono nuovi o alternativi ai criteri del corpo 
principale. Alcune sono vecchie entità non 
ancora sufficientemente convalidate; queste 
dovrebbero essere cancellate nella prossima 
revisione dell’ICHD se non verranno pro-
dotte nuove evidenze scientifiche.
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Classificazione

Codice Diagnosi

1.     Emicrania
 1.1    Emicrania senza aura
 1.2    Emicrania con aura
  1.2.1  Emicrania con aura tipica
    1.2.1.1 Aura tipica con cefalea
    1.2.1.2  Aura tipica senza cefalea
  1.2.2  Emicrania con aura troncoencefalica
  1.2.3  Emicrania emiplegica
   1.2.3.1  Emicrania emiplegica familiare (FHM)
    1.2.3.1.1  Emicrania emiplegica familiare tipo 1 (FHM1)
    1.2.3.1.2  Emicrania emiplegica familiare tipo 2 (FHM2)
    1.2.3.1.3  Emicrania emiplegica familiare tipo 3 (FHM3)
    1.2.3.1.4  Emicrania emiplegica familiare, altri loci
  1.2.3.2  Emicrania emiplegica sporadica (SHM)
  1.2.4  Emicrania retinica
 1.3   Emicrania cronica
 1.4    Complicanze dell’emicrania
  1.4.1  Stato emicranico
  1.4.2  Aura persistente senza infarto
  1.4.3  Infarto emicranico
  1.4.4  Epilessia indotta dall’aura emicranica
 1.5    Probabile emicrania
  1.5.1  Probabile emicrania senza aura
   1.5.2  Probabile emicrania con aura
 1.6    Sindromi episodiche che possono essere associate all’emicrania
  1.6.1  Disturbo gastrointestinale ricorrente
   1.6.1.1  Sindrome del vomito ciclico
   1.6.1.2  Emicrania addominale
  1.6.2  Vertigine parossistica benigna
  1.6.3  Torcicollo parossistico benigno
2.     Cefalea di tipo tensivo (TTH)
 2.1    Cefalea di tipo tensivo episodica sporadica
   2.1.1  Cefalea di tipo tensivo episodica sporadica associata a dolorabilità dei muscoli pericranici
  2.1.2 Cefalea di tipo tensivo episodica sporadica non associata a dolorabilità dei muscoli pericranici
 2.2    Cefalea di tipo tensivo episodica frequente
  2.2.1 Cefalea di tipo tensivo episodica frequente associata a dolorabilità dei muscoli pericranici
  2.2.2 Cefalea di tipo tensivo episodica frequente non associata a dolorabilità dei muscoli pericranici
 2.3    Cefalea di tipo tensivo cronica
  2.3.1  Cefalea di tipo tensivo cronica associata a dolorabilità dei muscoli pericranici 
  2.3.2  Cefalea di tipo tensivo cronica non associata a dolorabilità dei muscoli pericranici
 2.4   Probabile cefalea di tipo tensivo
  2.4.1 Probabile cefalea di tipo tensivo episodica sporadica
  2.4.2  Probabile cefalea di tipo tensivo episodica frequente
  2.4.3  Probabile cefalea di tipo tensivo cronica
3.    Cefalee autonomico-trigeminali (TACs)
 3.1   Cefalea a grappolo
  3.1.1  Cefalea a grappolo episodica
  3.1.2 Cefalea a grappolo cronica
 3.2    Hemicrania parossistica
  3.2.1 Hemicrania parossistica episodica
  3.2.2 Hemicrania parossistica cronica
 3.3    Attacchi di cefalea unilaterale nevralgiforme di breve durata (Short-lasting Unilateral  
     Neuralgiform headache attacks)
  3.3.1  SUNCT - Attacchi di cefalea unilaterale nevralgiforme di breve durata con iniezione    
     congiuntivale  e lacrimazione (Short-lasting Unilateral Neuralgiform headache attacks with   
     Conjunctival injection and Tearing)
   3.3.1.1  SUNCT episodica
   3.3.1.2  SUNCT cronica
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  3.3.2  SUNA - Attacchi di cefalea unilaterale nevralgiforme di breve durata con sintomi autonomici
     cranici (Short-lasting Unilateral Neuralgiform headache attacks with cranial Autonomic   
     symptoms)
   3.3.2.1  SUNA episodica
   3.3.2.2  SUNA cronica
 3.4    Hemicrania continua
  3.4.1  Hemicrania continua, forma remittente
  3.4.2  Hemicrania continua, forma non remittente
 3.5   Probabile cefalea autonomico-trigeminale
  3.5.1  Probabile cefalea a grappolo
  3.5.2 Probabile hemicrania parossistica
  3.5.3 Probabili  attacchi di cefalea unilaterale nevralgiforme di breve durata
  3.5.4 Probabile hemicrania continua
4.    Altre cefalee primarie
 4.1   Cefalea primaria da tosse
  4.1.1 Probabile cefalea primaria da toss
 4.2   Cefalea primaria da attività fisica
  4.2.1   Probabile cefalea primaria da attività fisica
 4.3   Cefalea primaria associata ad attività sessuale
  4.3.1 Probabile cefalea primaria associata ad attività sessuale
 4.4    Cefalea primaria “a rombo di tuono”
 4.5    Cefalea da stimolo freddo
  4.5.1 Cefalea attribuita all’applicazione esterna di stimolo freddo
  4.5.2  Cefalea attribuita a ingestione di sostanze fredde o inalazione di aria fredda
  4.5.3  Probabile cefalea da stimolo freddo
   4.5.3.1  Cefalea attribuita probabilmente all’applicazione esterna di stimolo freddo
   4.5.3.2  Cefalea attribuita probabilmente all’ingestione di sostanze fredde o all’inalazione di aria fredda
 4.6    Cefalea da pressione esterna
  4.6.1  Cefalea da compressione esterna
  4.6.2  Cefalea da trazione esterna
  4.6.3 Probabile cefalea da pressione esterna
   4.6.3.1  Probabile cefalea da compressione esterna
   4.6.3.2  Probabile cefalea da trazione esterna
 4.7   Cefalea primaria trafittiva
  4.7.1   Probabile cefalea primaria trafittiva
 4.8    Cefalea nummulare
  4.8.1  Probabile cefalea nummulare
 4.9    Cefalea ipnica
  4.9.1  Probabile cefalea ipnica
 4.10   NDPH – Cefalea quotidiana persistente di nuova insorgenza (New Daily Persistent Headache)
   4.10.1  Probabile NDPH
5.    Cefalea attribuita a trauma o lesione cranica e/o cervicale
 5.1   Cefalea acuta attribuita a trauma cranico
  5.1.1 Cefalea acuta attribuita a trauma cranico moderato o severo
  5.1.2 Cefalea acuta attribuita a trauma cranico lieve
 5.2   Cefalea persistente attribuita a trauma cranico
  5.2.1  Cefalea persistente attribuita a trauma cranico moderato o severo
  5.2.2  Cefalea persistente attribuita a trauma cranico lieve
 5.3   Cefalea acuta attribuita a colpo di frusta
 5.4    Cefalea persistente attribuita a colpo di frusta
 5.5    Cefalea acuta attribuita a craniotomia
 5.6    Cefalea persistente attribuita a craniotomia
6.    Cefalea attribuita a patologia vascolare cranica o cervicale
 6.1    Cefalea attribuita ad episodio ischemico cerebrale
   6.1.1  Cefalea attribuita ad ictus ischemico (infarto cerebrale)
   6.1.1.1 Cefalea acuta attribuita ad ictus ischemico (infarto cerebrale)
   6.1.1.2 Cefalea persistente attribuita a pregresso ictus ischemico (infarto cerebrale)
  6.1.2  Cefalea attribuita ad attacco ischemico transitorio (TIA)
 6.2    Cefalea attribuita ad emorragia intracranica non traumatica
  6.2.1  Cefalea acuta attribuita ad emorragia intracerebrale non traumatica
  6.2.2  Cefalea acuta  attribuita ad emorragia subaracnoidea (ESA) non traumatica
  6.2.3  Cefalea acuta attribuita ad ematoma subdurale acuto (ASDH) non traumatico
  6.2.4  Cefalea persistente attribuita a pregressa emorragia intracranica non traumatica
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   6.2.4.1 Cefalea persistente  attribuita a pregressa emorragia intracerebrale non traumatica
   6.2.4.2 Cefalea persistente   attribuita a pregressa emorragia subaracnoidea non traumatica
   6.2.4.3 Cefalea persistente attribuita a pregresso  ematoma subdurale acuto non traumatico
 6.3   Cefalea attribuita a malformazione vascolare che non ha sanguinato
   6.3.1  Cefalea attribuita ad aneurisma sacculare che che non ha sanguinato
  6.3.2  Cefalea attribuita a malformazione arterovenosa (MAV)
  6.3.3  Cefalea attribuita a fistola arterovenosa durale (DAVF)
  6.3.4  Cefalea attribuita ad angioma cavernoso
  6.3.5  Cefalea attribuita ad angiomatosi encefalotrigeminale o leptomeningea (sindrome di Sturge Weber)
 6.4    Cefalea attribuita ad arterite
  6.4.1  Cefalea attribuita ad arterite a cellule giganti (GCA)
  6.4.2  Cefalea attribuita ad angite primaria del sistema nervoso centrale (PACNS)
  6.4.3  Cefalea attribuita ad angite secondaria del sistema nervoso centrale (SACNS)
 6.5   Cefalea attribuita a patologia dell’arteria carotide cervicale o dell’arteria vertebrale
  6.5.1 Cefalea o dolore faciale o del collo attribuiti a dissezione dell’arteria carotide cervicale o   
     dell’arteria vertebrale
   6.5.1.1 Cefalea o dolore faciale o del collo acuti  attribuiti a dissezione dell’arteria carotide cervicale  
     o  dell’arteria vertebrale
   6.5.1.2 Cefalea o dolore faciale o del collo persistenti attribuiti a pregressa dissezione dell’arteria   
     carotide cervicale o dell’arteria vertebrale
  6.5.2 Cefalea post-endoarteriectomia
  6.5.3 Cefalea attribuita ad angioplastica  o stent carotideo o vertebrale
 6.6    Cefalea attribuita a disturbi venosi cranici
  6.6.1 Cefalea attribuita a trombosi venosa cerebrale (CVT)
  6.6.2 Cefalea attribuita a stent di seno venoso cranico
 6.7    Cefalea attribuita ad altro disturbo arterioso acuto intracranico
  6.7.1 Cefalea attribuita a procedura endoarteriosa intracranica
  6.7.2   Cefalea da angiografia
  6.7.3 Cefalea attribuita a sindrome da vasocostrizione cerebrale reversibile (RVCS)
    6.7.3.1  Cefalea acuta  attribuita a sindrome da vasocostrizione cerebrale reversibile (RVCS)
    6.7.3.2  Cefalea acuta probabilmente attribuita a sindrome da vasocostrizione cerebrale reversibile (RVCS)
    6.7.3.3 Cefalea  persistente attribuita a pregressa sindrome da vasocostrizione cerebrale reversibile (RVCS)
  6.7.4 Cefalea attribuita a dissezione arteriosa intracranica
 6.8    Cefalea e/o aura simil-emicranica attribuita a vasculopatia cronica intracranica
  6.8.1  Cefalea attribuita ad arteriopatia cerebrale autosomica dominante con infarti sottocorticali e 
     leucoencefalopatia(CADASIL)
   6.8.2  Cefalea attribuita a encefalopatia mitocondriale, acidosi lattica ed episodi simil-stroke (MELAS)
  6.8.3  Cefalea attribuita ad angiopatia Moyamoya (MMA)
  6.8.4  Aura simil-emicranica attribuita ad angiopatia amiloide cerebrale (CAA)
  6.8.5 Cefalea attribuita alla sindrome di vasculopatia retinica con leucoencefalopatia cerebrale e  
     manifestazioni sistemiche (RVCLSM)
  6.8.6 Cefalea attribuita ad altra vasculopatia intracranica cronica
 6.9    Cefalea attribuita ad apoplessia ipofisaria 
7.    Cefalea attribuita a patologia intracranica non vascolare
 7.1    Cefalea attribuita ad incrementata pressione liquorale
  7.1.1  Cefalea attribuita ad ipertensione intracranica idiopatica (IIH)
  7.1.2 Cefalea attribuita ad ipertensione intracranica secondaria a cause metaboliche,  
     tossiche o ormonali
  7.1.3   Cefalea attribuita ad ipertensione intracranica secondaria ad un disordine cromosomico
  7.1.4  Cefalea attribuita ad ipertensione intracranica secondaria ad idrocefalo
 7.2    Cefalea attribuita a ridotta pressione liquorale
  7.2.1  Cefalea post-puntura durale
  7.2.2   Cefalea attribuita a fistola liquorale
  7.2.3  Cefalea attribuita ad ipotensione liquorale spontanea
 7.3    Cefalea attribuita a malattie infiammatorie non infettive intra-craniche
  7.3.1  Cefalea attribuita a neurosarcoidosi
  7.3.2  Cefalea attribuita a meningite asettica (non infettiva)
  7.3.3   Cefalea attribuita ad altra malattia infiammatoria non infettiva intra-cranica
   7.3.4   Cefalea attribuita a ipofisite linfocitaria
  7.3.5  Cefalea e deficit neurologici transitori con linfocitosi liquorale (HaNDL)
 7.4    Cefalea attribuita a neoformazione intracranica
  7.4.1  Cefalea attribuita a neoplasia intracranica
   7.4.1.1  Cefalea attribuita a cisti colloide del terzo ventricolo
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  7.4.2  Cefalea attribuita a meningite carcinomatosa
  7.4.3   Cefalea attribuita a iper- o iposecrezione ipotalamica o ipofisaria
 7.5    Cefalea attribuita ad iniezione intratecale
 7.6    Cefalea attribuita a crisi epilettica
   7.6.1 Cefalea epilettica critica
   7.6.2 Cefalea post-convulsiva
 7.7    Cefalea attribuita a malformazione di Chiari tipo I (CM1)
 7.8    Cefalea attribuita ad altra patologia intracranica non vascolare
8.    Cefalea attribuita all’uso di una sostanza o alla sua sospensione
 8.1    Cefalea attribuita ad uso o esposizione ad una sostanza
  8.1.1  Cefalea indotta da donatori di ossido nitrico (NO)
   8.1.1.1  Cefalea indotta da donatori di NO ad insorgenza immediata
   8.1.1.2  Cefalea indotta da donatori di NO ad insorgenza ritardata
  8.1.2  Cefalea indotta da inibitori della fosfodiesterasi (PDE)
  8.1.3  Cefalea indotta da monossido di carbonio (CO)
  8.1.4  Cefalea indotta da alcol
   8.1.4.1  Cefalea indotta da alcol ad insorgenza immediata
   8.1.4.2  Cefalea indotta da alcol ad insorgenza ritardata
  8.1.5  Cefalea indotta da cocaina
  8.1.6  Cefalea indotta da istamina
   8.1.6.1  Cefalea indotta da istamina ad insorgenza immediata
   8.1.6.2  Cefalea indotta da istamina ad insorgenza ritardata
  8.1.7 Cefalea indotta da peptide correlato al gene della calcitonina (CGRP)
   8.1.7.1  Cefalea indotta da CGRP ad insorgenza immediata
   8.1.7.2  Cefalea indotta da CGRP ad insorgenza ritardata
  8.1.8  Cefalea attribuita ad esposizione acuta ad un agente ipertensivo esogeno
  8.1.9   Cefalea attribuita all’uso occasionale di farmaci non specifici per la cefalea
  8.1.10   Cefalea attribuita all’uso a lungo termine di farmaci non specifici per la cefalea
  8.1.11  Cefalea attribuita ad uso o esposizione ad altra sostanza
 8.2   Cefalea da uso eccessivo di farmaci (MOH)
  8.2.1   Cefalea da uso eccessivo di ergotaminici
  8.2.2  Cefalea da uso eccessivo di triptani
   8.2.3   Cefalea da uso eccessivo di analgesici non opioidi
    8.2.3.1  Cefalea da uso eccessivo di paracetamolo (acetaminofene)
   8.2.3.2  Cefalea da uso eccessivo di farmaci antiinfiammatori non steroidei (FANS)
    8.2.3.2.1   Cefalea da uso eccessivo di acido acetilsalicilico
   8.2.3.3  Cefalea da uso eccessivo di altri analgesici non oppioidi  
  8.2.4   Cefalea da uso eccessivo di oppioidi
  8.2.5   Cefalea da uso eccessivo di prodotti di combinazione di analgesici
  8.2.6  Cefalea da uso eccessivo di più classi farmacologiche non usate in modo eccessivo  
     individualmente
  8.2.7   Cefalea da uso eccessivo di più classi farmacologiche non specificate o non verificabili  
  8.2.8 Cefalea da uso eccessivo di altri farmaci
 8.3    Cefalea attribuita a sospensione di sostanze
  8.3.1   Cefalea da sospensione di caffeina
  8.3.2   Cefalea da sospensione di oppioidi
  8.3.3   Cefalea da sospensione di estrogeni
  8.3.4   Cefalea attribuita a sospensione dell’uso cronico di altra sostanza
9.      Cefalea attribuita ad infezione
 9.1    Cefalea attribuita ad infezione intracranica
  9.1.1   Cefalea attribuita a meningite o meningoencefalite batterica
   9.1.1.1  Cefalea acuta attribuita a meningite o meningoencefalite batterica
   9.1.1.2  Cefalea cronica attribuita a meningite o meningoencefalite batterica
   9.1.1.3  Cefalea persistente attribuita a pregressa meningite o meningoencefalite batterica
  9.1.2   Cefalea attribuita a meningite o encefalite virale
   9.1.2.1  Cefalea attribuita a meningite virale
   9.1.2.2  Cefalea attribuita a encefalite virale
  9.1.3   Cefalea attribuita ad infezione fungina o ad altra infezione parassitaria  intracranica
   9.1.3.1  Cefalea acuta attribuita ad infezione fungina o ad altra infezione parassitaria intracranica
   9.1.3.2  Cefalea cronica attribuita ad infezione fungina o ad altra infezione parassitaria intracranica
  9.1.4   Cefalea attribuita ad infezione cerebrale localizzata
 9.2    Cefalea attribuita ad infezione sistemica
  9.2.1   Cefalea attribuita ad infezione sistemica batterica
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   9.2.1.1  Cefalea acuta attribuita ad infezione sistemica batterica
   9.2.1.2  Cefalea cronica attribuita ad infezione sistemica batterica
  9.2.2   Cefalea attribuita ad infezione sistemica virale
   9.2.2.1  Cefalea acuta attribuita ad infezione sistemica virale
   9.2.2.2  Cefalea cronica attribuita ad infezione sistemica virale
  9.2.3   Cefalea attribuita ad altra infezione sistemica
   9.2.3.1  Cefalea acuta attribuita ad altra infezione sistemica
   9.2.3.2  Cefalea cronica attribuita ad altra infezione sistemica
10.     Cefalea attribuita a disturbo dell’omeostasi
 10.1    Cefalea attribuita ad ipossia e/o ipercapnia
  10.1.1  Cefalea da elevata altitudine
  10.1.2  Cefalea attribuita a viaggio aereo
  10.1.3  Cefalea da immersione
  10.1.4  Cefalea da apnee nel sonno
 10.2    Cefalea da dialisi
 10.3    Cefalea attribuita ad ipertensione arteriosa
  10.3.1  Cefalea attribuita a feocromocitoma
  10.3.2  Cefalea attribuita a crisi ipertensive senza encefalopatia ipertensiva
  10.3.3  Cefalea attribuita ad encefalopatia ipertensiva
  10.3.4  Cefalea attribuita a pre-eclampsia o eclampsia
  10.3.5   Cefalea attribuita a disreflessia autonomica
 10.4    Cefalea attribuita ad ipotiroidismo
 10.5    Cefalea attribuita a digiuno
 10.6    Cefalea cardiaca
 10.7    Cefalea attribuita ad altri disturbi dell’omeostasi
11.    Cefalea o dolore faciale attribuiti a disturbi di cranio, collo, occhi, orecchie, naso, seni   
     paranasali, denti, bocca o altre strutture faciali o cervicali
 11.1    Cefalea attribuita a disturbi del cranio
 11.2    Cefalea attribuita a disturbi del collo
  11.2.1  Cefalea cervicogenica
  11.2.2  Cefalea attribuita a tendinite retrofaringea
  11.2.3  Cefalea attribuita a distonia cranio-cervicale
 11.3    Cefalea attribuita a disturbi oculari
   11.3.1  Cefalea attribuita a glaucoma acuto ad angolo chiuso
  11.3.2 Cefalea attribuita a vizi di rifrazione
  11.3.3  Cefalea attribuita a disturbi flogistici dell’occhio
  11.3.4  Cefalea trocleare
 11.4    Cefalea attribuita a disturbi dell’orecchio
 11.5    Cefalea attribuita a disturbi del naso o dei seni paranasali
  11.5.1  Cefalea attribuita a rinosinusite acuta
  11.5.2  Cefalea attribuita a rinosinusite cronica o ricorrente
 11.6    Cefalea attribuita a disturbi dei denti
 11.7    Cefalea attribuita a disturbi dell’articolazione temporo-mandibolare (ATM)
 11.8    Cefalea o dolore faciale attribuiti a infiammazione del legamento stiloideo
 11.9  Cefalea o dolore faciale attribuiti ad altri disturbi di cranio, collo, occhi, orecchie, naso, seni 
     paranasali, denti, bocca o altre strutture faciali o cervicali
12.     Cefalea attribuita a disturbo psichiatrico
 12.1    Cefalea attribuita a disturbo da somatizzazione
 12.2    Cefalea attribuita a disturbo psicotico
13.     Lesioni dolorose dei nervi cranicie altri dolori faciali
 13.1    Dolore attribuito a lesione o malattia del nervo trigemino
  13.1.1  Nevralgia trigeminale
   13.1.1.1  Nevralgia trigeminale classica
    13.1.1.1.1 Nevralgia trigeminale classica, esclusivamente parossistica
    13.1.1.1.2 Nevralgia trigeminale classica con  dolore persistente  concomitante
   13.1.1.2  Nevralgia trigeminale secondaria
    13.1.1.2.1 Nevralgia trigeminale attribuita a sclerosi multipla
    13.1.1.2.2 Nevralgia trigeminale attribuita a lesione occupante spazio
    13.1.1.2.3 Nevralgia trigeminale attribuita ad altra causa
   13.1.1.3 Nevralgia trigeminale idiopatica
    13.1.1.3.1 Nevralgia trigeminale idiopatica, esclusivamente parossistica
    13.1.1.3.2 Nevralgia trigeminale idiopatica con dolore persistente concomitante
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  13.1.2  Neuropatia trigeminale dolorosa
   13.1.2.1  Neuropatia trigeminale dolorosa attribuita a Herpes zoster
   13.1.2.2  Nevralgia trigeminale post-herpetica
   13.1.2.3  Neuropatia trigeminale dolorosa post-traumatica
   13.1.2.4  Neuropatia trigeminale dolorosa attribuita ad altra malattia
   13.1.2.5 Neuropatia trigeminale dolorosa idiopatica
 13.2     Dolore attribuito a lesione o malattia del nervo glossofaringeo
  13.2.1  Nevralgia glossofaringea
   13.2.1.1  Nevralgia glossofaringea classica
   13.2.1.2  Nevralgia glossofaringea secondaria
   13.2.1.3  Nevralgia glossofaringea idiopatica
  13.2.2  Neuropatia glossofaringea dolorosa
   13.2.2.1  Neuropatia glossofaringea dolorosa  attribuita a causa nota
   13.2.2.2  Neuropatia glossofaringea dolorosa idiopatica
 13.3    Dolore attribuito a lesione o malattia del nervo intermedio
  13.3.1  Nevralgia del nervo intermedio
   13.3.1.1  Nevralgia del nervo intermedio classica
   13.3.1.2  Nevralgia del nervo intermedio secondaria
   13.3.1.3  Nevralgia del nervo intermedio idiopatica
  13.3.2  Neuropatia dolorosa del nervo intermedio
   13.3.2.1  Neuropatia dolorosa del nervo intermedio attribuita a Herpes zoster
   13.3.2.2  Nevralgia post-herpetica  del nervo intermedio
   13.3.2.3 Neuropatia dolorosa del nervo intermedio attribuita ad altra malattia
   13.3.2.4  Neuropatia dolorosa del nervo intermedio idiopatica
 13.4    Nevralgia occipitale
 13.5   Sindrome collo-lingua (Neck-tongue syndrome)
 13.6    Neurite ottica dolorosa
 13.7    Cefalea attribuita a paralisi ischemica di un nervo oculomotore
 13.8    Sindrome di Tolosa-Hunt
 13.9    Sindrome paratrigeminale oculosimpatica (di Raeder)
 13.10   Neuropatia oftalmoplegica dolorosa ricorrente
 13.11   Sindrome della bocca che brucia (Burning mouth syndrome)
 13.12   Dolore faciale idiopatico persistente (PIFP)
 13.13   Dolore neuropatico centrale
  13.13.1  Dolore neuropatico centrale attribuito a Sclerosi Multipla (SM)
  13.13.2  Dolore centrale post-ictus (CPSP)
14.     Altri disturbi cefalalgici
 14.1    Cefalea non classificata altrove
 14.2   Cefalea non specificata
A.     Appendice
 A1    Emicrania
  A1.1   Emicrania senza aura
   A1.1.1  Emicrania senza aura mestruale pura
   A1.1.2   Emicrania senza aura correlata alle mestruazioni
    A1.1.3  Emicrania senza aura non mestruale
  A1.2   Emicrania con aura
    A1.2.0.1  Emicrania con aura mestruale pura
    A1.2.0.2  Emicrania con  aura correlata alle mestruazioni
    A1.2.0.3 Emicrania con aura non mestruale
  A1.3   Emicrania cronica (criteri alternativi)
   A1.3.1  Emicrania cronica con periodi liberi dal dolore
   A1.3.2  Emicrania cronica con dolore continuo
  A1.4   Complicanze dell’emicrania
   A1.4.5 Stato di aura emicranica
   A1.4.6 Vista a fiocchi di neve (Visual snow)
  A1.6   Sindromi episodiche che possono essere associate all’emicrania
   A1.6.4  Colica infantile
   A1.6.5  Emiplegia alternante dell’infanzia
   A1.6.6  Emicrania vestibolare
 A2.    Cefalea di tipo tensivo (criteri alternativi)
  A2.1   Cefalea di tipo tensivo episodica sporadica (criteri alternativi)
  A2.2   Cefalea di tipo tensivo episodica frequente (criteri alternativi)
  A2.3   Cefalea di tipo tensivo cronica (criteri alternativi)
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 A3.    Cefalee autonomico-trigeminali (TACs)
  A3.1   Cefalea a grappolo (criteri alternativi)
  A3.2   Hemicrania parossistica (criteri alternativi)
  A3.3  Attacchi di cefalea unilaterale nevralgiforme di breve durata (Short-lasting unilateral    
     neuralgiform headache attacks) (criteri alternativi)
  A3.4  Hemicrania continua (criteri alternativi)
  A3.6  Cefalea autonomica trigeminale indifferenziata
 A4.   Altre cefalee primarie
  A4.11 Epicrania fugax
 A5.    Cefalea attribuita a trauma o lesione cranica e/o cervicale
  A5.1   Cefalea acuta attribuita a trauma cranico
    A5.1.1.1  Cefalea acuta ad esordio tardivo attribuita a trauma cranico moderato o severo
    A5.1.2.1  Cefalea acuta ad esordio tardivo attribuita a trauma cranico  lieve
  A5.2   Cefalea persistente attribuita a trauma cranico
    A5.2.1.1  Cefalea persistente ad esordio tardivo attribuita a trauma cranico moderato o severo
    A5.2.2.1  Cefalea persistente ad esordio tardivo attribuita a  trauma cranico lieve
  A5.7   Cefalea attribuita a radiochirurgia cerebrale
  A5.8   Cefalea acuta attribuita ad altro trauma o lesione cranica e/o cervicale
  A5.9   Cefalea persistente attribuita ad altro trauma o lesione cranica e/o cervicale
 A6.    Cefalea attribuita a patologia vascolare  cranica e/o cervicale
  A6.10  Cefalea persistente attribuita a pregressa patologia vascolare cranica e/o cervicale
 A7.    Cefalea attribuita a patologia intracranica non vascolare
   A7.6   Cefalea attribuita a crisi epilettica
   A7.6.3  Cefalea post-terapia elettroconvulsiva
  A7.9   Cefalea persistente attribuita a pregressa patologia intracranica non vascolare
 A8.    Cefalea attribuita all’ uso di una sostanza o alla sua sospensione
  A8.4   Cefalea persistente attribuita a pregresso uso o esposizione ad una sostanza
 A9.    Cefalea attribuita ad infezione
  A9.1   Cefalea attribuita ad infezione intracranica
    A9.1.3.3  Cefalea persistente attribuita a pregressa infezione fungina o ad altra infezione  
      parassitaria intracranica
  A9.3   Cefalea attribuita ad infezione da virus dell’immunodeficienza umana (HIV)
 A10.    Cefalea attribuita a disturbo dell’omeostasi
  A10.7  Cefalea e/o dolore cervicale attribuiti ad ipotensione ortostatica (posturale)
  A10.8  Cefalea attribuita ad altro disturbo dell’omeostasi
    A10.8.1  Cefalea attribuita a viaggio spaziale
   A10.8.2  Cefalea attribuita ad altro disturbo metabolico o sistemico
  A10.9  Cefalea persistente attribuita a pregresso disturbo dell’omeostasi
A11.    Cefalea o dolore faciale attribuiti a disturbi di cranio, collo, occhi, orecchie, naso,  
     seni paranasali, denti, bocca o altre strutture faciali o cervicali
  A11.2  Cefalea attribuita a disturbi del collo
   A11.2.4  Cefalea attribuita a radicolopatia cervicale superiore
   A11.2.5  Cefalea attribuita a dolore cervicale miofasciale
  A11.3  Cefalea attribuita a disturbi oculari
   A11.3.5  Cefalea attribuita ad eteroforia o eterotropia
  A11.5  Cefalea attribuita a disturbi del naso o dei seni paranasali
   A11.5.3  Cefalea attribuita a disturbi della mucosa nasale, dei turbinati o del setto nasale
 A12.    Cefalea attribuita a disturbo psichiatrico
  A12.3  Cefalea attribuita a disturbo depressivo
  A12.4  Cefalea attribuita a disturbo d’ansia da separazione
  A12.5  Cefalea attribuita a disturbo di panico
  A12.6  Cefalea attribuita a fobia specifica
   A12.7  Cefalea attribuita a disturbo d’ansia sociale (fobia sociale)
  A12.8  Cefalea attribuita a disturbo d’ansia generalizzato
  A12.9  Cefalea attribuita a disturbo da stress post-traumatico (DSPT)
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 1.6.1 Disturbo gastrointestinale ricorrente
  1.6.1.1 Sindrome del vomito ciclico
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 1.6.3 Torcicollo parossistico benigno

capitolo 1

Emicrania
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1. Emicrania
Codificato altrove: Cefalea di tipo emicranico secon-
daria ad un altro disturbo (emicrania sintomatica) 
è codificata come cefalea secondaria attribuita a 
quel disturbo.

Osservazioni generali
Cefalea primaria o secondaria o entrambe le cose? Tre 
regole si applicano alle cefalee di tipo emicranico, 
a seconda delle circostanze.
1. Quando una nuova cefalea con le caratteristiche 

dell’emicrania si verifica per la prima volta in 
stretta relazione temporale con un altro distur-
bo noto per causare cefalea, o soddisfa altri cri-
teri per essere causato da quel disturbo, la nuo-
va cefalea è codificata come cefalea secondaria 
attribuita al disturbo causativo.

2. Quando l’emicrania preesistente diventa cronica 
in stretta relazione temporale con tale disturbo 
causale, devono essere fornite sia la diagnosi 
iniziale di emicrania che la diagnosi seconda-
ria. 8.2 Cefalea da uso eccessivo di farmaci ne è 
un esempio particolarmente importante: sia la 
diagnosi di emicrania (episodica o cronica) che 
la diagnosi 8.2 Cefalea da uso eccessivo di farmaci 
dovrebbero essere fornite quando è presente un 
uso eccessivo di farmaci.

3. Quando l’emicrania preesistente peggiora signifi-
cativamente (di solito significa un raddoppio o 
un aumento ancor maggiore in frequenza e/o 
gravità) in stretta relazione temporale con tale 
disturbo causale, devono essere fornite sia la 
diagnosi iniziale di emicrania che la diagnosi 
di cefalea secondaria, a condizione che vi sia-
no buone prove che il disturbo può causare 
cefalea.

Introduzione
L’emicrania è un comune disturbo cefalalgico 
primario disabilitante. Molti studi epidemiolo-
gici hanno documentato la sua elevata prevalen-
za e l’impatto socio-economico e personale della 
malattia. Nel Global Burden of Disease Study 2010 
(GBD2010), è stata classificata come la terza ma-
lattia più diffusa al mondo. Nel GBD2015, è stata 
classificata come terza causa di disabilità a livello 
mondiale sia negli uomini che nelle donne al di 
sotto dei 50 anni.
L’emicrania si classifica in due tipi principali: 
1.1 Emicrania senza aura è una sindrome clinica 
caratterizzata da cefalea con caratteristiche speci-
fiche e sintomi associati; 1.2 Emicrania con aura è 
caratterizzata principalmente dai sintomi neurolo-
gici focali transitori che solitamente precedono o 
talvolta accompagnano la cefalea. Alcuni pazienti 
sperimentano anche una fase prodromica, che si 
verifica ore o giorni prima della cefalea, e/o una 
fase postdromica dopo la risoluzione della cefalea. 

I sintomi prodromici e postdromici includono ipe-
rattività, ipoattività, depressione, desiderio di cibi 
particolari, ripetuti sbadigli, affaticamento e rigi-
dità e/o dolore del collo.
Quando un paziente soddisfa i criteri per più di un 
tipo, sottotipo o sottoforma di emicrania, tutti i ti-
pi dovrebbero essere diagnosticati e codificati. Ad 
esempio, un paziente che ha frequenti attacchi con 
aura ma anche alcuni attacchi senza aura dovreb-
be essere codificato come 1.2 Emicrania con aura e 
1.1 Emicrania senza aura. Tuttavia, poiché i criteri 
diagnostici per 1.3 Emicrania cronica presuppongo-
no attacchi di tutti i tipi, sottotipi o sottoforme, la 
codifica aggiuntiva non è necessaria per i sottotipi 
episodici di emicrania.

1.1 Emicrania senza aura
Terminologia usata in precedenza: Emicrania comu-
ne; emicrania semplice

Descrizione: Disturbo cefalalgico ricorrente che si 
manifesta in attacchi della durata di 4-72 ore. Le 
caratteristiche tipiche della cefalea sono la localiz-
zazione unilaterale, la qualità pulsante, l’intensità 
moderata o severa, l’aggravamento in seguito ad 
attività fisica routinaria e l’associazione con nau-
sea e/o fotofobia e fonofobia.

Criteri diagnostici:
A. Almeno 5 attacchi1 che soddisfino i criteri B-D
B. La cefalea dura 4-72 ore (non trattata o trattata 

senza successo)2,3

C. La cefalea presenta almeno due delle seguenti 
caratteristiche:
1. localizzazione unilaterale
2. dolore di tipo pulsante
3. dolore con intensità media o forte
4. aggravata da o/che limiti le attività fisiche di 

routine (per es., camminare, salire le scale)
D. Alla cefalea si associa almeno una delle seguen-

ti condizioni:
1. presenza di nausea e/o vomito
2. presenza di fotofobia e fonofobia

E. Non meglio inquadrabile in un’altra diagnosi 
ICHD-3.

Note:
1. Uno o più attacchi emicranici possono non essere facilmente 

distinguibili da episodi di cefalea simil-emicranica sintoma-
tica. Inoltre, la natura di un singolo attacco o di pochi attac-
chi può essere difficile da comprendere. Pertanto, è richiesta 
la presenza di almeno cinque attacchi. In caso contrario, pa-
zienti che soddisfino i criteri per 1.1 Emicrania senza aura ma 
che ne abbiano presentato meno di cinque episodi debbono 
essere codificati come 1.5.1 Probabile emicrania senza aura.

2. Se il paziente si addormenta durante un attacco ed al risve-
glio non presenta cefalea, la durata dell’attacco deve essere 
calcolata fino al risveglio.

3. Nei bambini e negli adolescenti (minori di 18 anni) gli attac-
chi possono durare 2-72 ore (non vi sono evidenze relative a 
durata inferiore alle 2 ore di attacchi non trattati).
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Commenti: L’emicrania nei bambini e negli adole-
scenti (sotto i 18 anni) è più spesso bilaterale che 
negli adulti; il dolore unilaterale emerge di solito 
nella tarda adolescenza o nella prima età adulta. 
La cefalea da emicrania è solitamente frontotem-
porale. La cefalea occipitale nei bambini è rara e 
richiede cautela diagnostica. Un sottoinsieme di 
pazienti altrimenti tipici ha una localizzazione 
faciale del dolore, che in letteratura è chiamata 
‘emicrania faciale’; non ci sono prove che questi 
pazienti formino un sottogruppo separato di pa-
zienti con emicrania.
Sintomi prodromici possono iniziare ore o un gior-
no o due volte prima degli altri sintomi dell’attacco 
di emicrania senza aura. Essi includono varie com-
binazioni di fatica, difficoltà in concentrazione, ri-
gidità del collo, sensibilità alla luce e/o al suono, 
nausea, visione offuscata, sbadigli e pallore. Sin-
tomi postdromici, più comunemente stanchezza o 
fatica, difficoltà nella concentrazione e rigidità del 
collo, possono seguire alla risoluzione del mal di 
testa, persistendo fino a 48 ore; questi sono meno 
studiati.
Gli attacchi di emicrania possono essere associati 
a sintomi cranici autonomi e sintomi di allodinia 
cutanea.
Nei bambini piccoli, la fotofobia e la fonofobia 
possono essere dedotte dal loro comportamento.
Una minoranza (<10%) di donne ha attacchi di 
emicrania in associazione con la maggior parte dei 
cicli mestruali; la maggior parte di questi attacchi 
sono senza aura. Gli attacchi durante le mestrua-
zioni tendono ad essere più lunghi ed accompa-
gnati da nausea più grave rispetto agli attacchi al 
di fuori del ciclo mestruale.
L’ICHD-3 offre criteri per A1.1.1 Emicrania senza 
aura mestruale pura, A1.1.2 Emicrania senza aura 
correlata alle mestruazioni e A1.1.3 Emicrania senza 
aura non mestruale, ma nell’Appendice a causa 
dell’incertezza sul fatto che debbano essere con-
siderate entità separate. Sono offerti criteri anche 
per A1.2.0.1 Emicrania con aura mestruale pura, 
A1.2.0.0.2 Emicrania con aura correlata alle mestrua-
zioni e A1.2.0.3 Emicrania con aura non mestruale 
per incoraggiare una migliore caratterizzazione di 
queste subforme non comuni se sono entità sepa-
rate.
Attacchi di emicrania molto frequenti si distin-
guono come 1.3 Emicrania cronica. Quando in as-
sociazione è presente un uso eccessivo di farma-
ci, devono essere applicate entrambe le diagnosi 
1.3 Emicrania cronica e 8.2 Cefalea da uso eccessivo di 
farmaci. 1.1 Emicrania senza aura è la malattia più 
prona ad una accelerazione verso l’uso frequente 
di farmaci sintomatici.
L’imaging dell’afflusso regionale cerebrale di 
sangue non mostra cambiamenti suggestivi di 

“cortical spreading depression” (CSD) durante 
gli attacchi di 1.1 Emicrania senza aura, anche se 
cambiamenti nell’afflusso di sangue nel tronco 
cerebrale possono verificarsi, così come possono 
verificarsi cambiamenti corticali secondari all’in-
nesco del dolore. Questo contrasta con la patogno-
monica “spreading oligaemia” della 1.2 Emicrania 
senza aura. Mentre la maggior parte della lettera-
tura suggerisce che la CSD non si verifica nella 
1.1 Emicrania senza aura, alcuni studi recenti sono 
in disaccordo con questa interpretazione. Inoltre, 
è stato suggerito che onde gliali o altri fenomeni 
corticali possono essere coinvolti in 1.1 Emicrania 
senza aura. Sono coinvolte le molecole messaggero 
ossido nitrico (NO), serotonina (5-idrossitriptami-
na; 5-HT) ed il peptide relato al gene della calci-
tonina (CGRP). Mentre in precedenza la malattia 
era considerata principalmente vascolare, negli 
ultimi anni l’importanza della sensibilizzazione 
delle vie del dolore e la possibilità che gli attacchi 
possano avere origine nel sistema nervoso centra-
le hanno guadagnato sempre più attenzione. Allo 
stesso tempo, sono stati riconosciuti la circuiteria 
del dolore emicranico, il sistema trigeminovasco-
lare e diversi aspetti della sua neurotrasmissio-
ne periferica e nel nucleo trigeminale caudale, il 
grigio mesencefalico centrale ed il talamo. Tratta-
menti acuti altamente recettore-specifici, tra cui gli 
agonisti dei recettori 5-HT1b/d (triptani), agonisti 
dei recettori 5-HT1f ed antagonisti dei recettori del 
CGRP hanno dimostrato una efficacia nel tratta-
mento acuto degli attacchi di emicrania. A causa 
della loro alta specificità recettoriale, i loro mec-
canismi d’azione forniscono nuove conoscenze dei 
meccanismi dell’emicrania. È ormai chiaro che 1.1 
Emicrania senza aura è un disturbo neurobiologico, 
mentre gli studi clinici e di neuroscienze di base 
continuano a migliorare la nostra conoscenza dei 
meccanismi dell’emicrania.

1.2 Emicrania con aura
Termini usati in precedenza: Emicrania classica o 
tipica; emicrania oftalmica, emiparaestetica, emi-
crania emiplegica o afasica; emicrania comitata; 
emicrania complicata.

Descrizione: Attacchi ricorrenti, della durata di mi-
nuti, di sintomi del sistema nervoso centrale uni-
laterali completamente reversibili di tipo visivo, 
sensoriale o altri sintomi che di solito si sviluppa-
no gradualmente e sono di solito seguiti da mal di 
testa e sintomi associati di emicrania.
Criteri diagnostici:
A. Almeno 2 attacchi che soddisfino i criteri B e C
B. Uno o più dei seguenti sintomi dell’aura com-

pletamente reversibili:
1. visivi
2. sensitivi
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3. parola/linguaggio
4. motori
5. del tronco encefalo
6. retinici

C. Almeno tre delle sei seguenti caratteristiche:
1. almeno un sintomo dell’aura si sviluppa 

gradualmente in ≥5 minuti
2.  due o più sintomi dell’aura si manifestano in 

successione
3.  ogni singolo sintomo dura 5-60 minuti1

4.  almeno un sintomo dell’aura è unilaterale2

5. almeno un sintomo dell’aura è positivo3

6.  l’aura è accompagnata, o seguita entro 60 
minuti, da cefalea

D. Non meglio inquadrabile in un’altra diagnosi 
ICHD-3.

Note:
1. Qualora, ad esempio, si presentino tre sintomi durante 

un’aura, la durata massima accettabile è di 3x60 minuti. I 
sintomi motori potrebbero durare fino a 72 ore.

2. L’afasia è sempre da considerarsi sintomo unilaterale, men-
tre la disartria potrebbe esserlo o no.

3. Scintille e formicolii sono sintomi positivi dell’aura.

Commenti: Molti pazienti che hanno attacchi di 
emicrania con aura hanno anche attacchi senza au-
ra; essi dovrebbero essere codificati sia come 1.2 
Emicrania con aura che 1.1 Emicrania senza aura.
Un test sul campo ha confrontato i criteri diagno-
stici per 1.2 Emicrania con aura presenti nel corpo 
principale dell’ICHD-3 beta con quelli per A1.2 
Emicrania con aura presenti nell’Appendice. Questi 
ultimi ha funzionato meglio nel distinguere l’e-
micrania con aura da attacchi ischemici transito-
ri. Questi sono ora adottati nell’ICHD-3, che non 
presenta più nell’Appendice i criteri per questo 
disturbo.
L’aura è il complesso di sintomi neurologici che si 
verifica di solito prima della cefalea dell’ 1.2 Emi-
crania con aura, ma può cominciare dopo l’inizio 
della fase di cefalea, o continuare nella fase di ce-
falea.
L’aura visiva è il tipo più comune di aura, che si 
verifica in oltre il 90% dei pazienti con 1.2 Emicra-
nia con aura, almeno in alcuni attacchi. Si presenta 
spesso come uno spettro di fortificazione: una im-
magine a zig-zag vicino al punto di fissazione che 
può diffondersi gradualmente a destra o a sinistra 
e assumere una forma lateralmente convessa con 
un bordo angolato scintillante, lasciando nella sua 
scia gradi assoluti o variabili di scotoma relativo. 
In altri casi, può verificarsi scotoma senza feno-
meni positivi; questo viene spesso percepito come 
di insorgenza acuta ma, al controllo, di solito si 
allarga gradualmente. Nei bambini e negli adole-
scenti, si verificano meno tipici sintomi visivi bila-
terali che possono rappresentare un’aura. È stata 
sviluppata e convalidata una scala di valutazione 
dell’aura visiva con elevata specificità e sensibilità.

Seguono in frequenza i disturbi sensoriali, sotto 
forma di formicolii che si muovono lentamente 
dal punto di origine ed affliggono una parte più 
o meno estesa di un lato del corpo, del viso e/o 
della lingua.
Meno frequenti sono i disturbi del linguaggio, di 
solito afasici ma spesso difficili da categorizzare.
Studi sistematici hanno dimostrato che molti pa-
zienti con aura visiva hanno occasionalmente sin-
tomi agli arti e/o sintomi del linguaggio. Al con-
trario, i pazienti con sintomi agli arti e/o sintomi 
della parola o del linguaggio quasi sempre speri-
mentano anche sintomi dell’aura visiva almeno 
durante alcuni attacchi.
Una distinzione tra emicrania con aura visiva, 
emicrania con aura emiparetica ed emicrania con 
aura vocale e/o del linguaggio è probabilmente 
artificiale, e quindi non riconosciuta in questa clas-
sificazione: sono tutte codificate come 1.2.1 Emicra-
nia con aura tipica. Quando i sintomi dell’aura sono 
molteplici, di solito si susseguono in successione, 
cominciando da quelli visivi, poi sensoriali, poi 
afasici; ma si è notato il contrario ed altri ordini. 
La durata accettata per la maggior parte dei sinto-
mi dell’aura è di un’ora, ma i sintomi motori sono 
spesso più duraturi.
I pazienti con sintomi dell’aura derivanti da un 
interessamento del tronco cerebrale sono codifica-
ti come 1.2.2 Emicrania con aura, ma hanno quasi 
sempre in aggiunta sintomi dell’aura tipica. Quan-
do l’aura include debolezza motoria, il disturbo 
deve essere codificato come 1.2.3 Emicrania emi-
plegica o una delle sue sottoforme. 1.2.3 Emicrania 
emiplegica è classificata come un sottotipo separato 
a causa delle differenze genetiche e fisiopatologi-
che rispetto alla 1.2.1 Emicrania con aura tipica. I pa-
zienti con 1.2.3 Emicrania emiplegica hanno spesso 
in aggiunta sintomi di interessamento del tronco 
cerebrale.
I pazienti trovano spesso difficile descrivere i sin-
tomi dell’aura, nel qual caso dovrebbero essere 
istruiti in tempo e registrarli prospetticamente. Il 
quadro clinico diventa quindi più chiaro. Errori 
comuni sono segnalazioni errate di lateralizzazio-
ne, di insorgenza improvvisa piuttosto che gra-
duale e di disturbi visivi monoculari piuttosto che 
omonimi, così come di durata dell’aura e di con-
fondere la perdita sensoriale con la debolezza. Do-
po una prima visita specialistica, l’uso di un diario 
dell’aura potrebbe chiarire la diagnosi.
L’aura emicranica è talvolta associata ad una cefa-
lea che non soddisfa i criteri di 1.1 Emicrania sen-
za aura, ma questa è ancora considerata come una 
cefalea emicranica a causa della sua relazione con 
l’aura. In altri casi, l’aura emicranica può verificar-
si senza cefalea.
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Prima o contemporaneamente all’insorgenza dei 
sintomi dell’aura, l’afflusso di sangue cerebrale 
regionale si riduce nella corteccia corrispondente 
all’area clinica affetta e spesso su un’area più am-
pia. La riduzione dell’afflusso di sangue di solito 
inizia posteriormente e si diffonde anteriormen-
te, ed è solitamente al di sopra della soglia ische-
mica. Dopo una o più ore, nella stessa regione si 
verifica una transizione graduale in iperemia. Il 
fenomeno elettrocorticale scoperto da Leão, chia-
mato “cortical spreading depression”, è il proba-
bile meccanismo sottostante l’aura emicranica. Le 
sindromi precedentemente definite, emicrania con 
aura prolungata ed emicrania con aura acuta, sono 
state abbandonate. Non è raro che l’aura duri più 
di un’ora ma, nella maggior parte di questi casi, i 
pazienti hanno almeno due delle altre caratteristi-
che del criterio C. Anche quando la maggior parte 
degli attacchi di un paziente non soddisfa il crite-
rio C, è usuale che altri attacchi soddisfino i criteri 
per uno dei sottotipi riconosciuti o sottoforme di 
1.2 Emicrania con aura, e questa dovrebbe essere la 
diagnosi.
Gli altri pochi casi dovrebbero essere codificati co-
me 1.5.2 Probabile emicrania con aura, specificando 
tra parentesi la caratteristica atipica (aura prolun-
gata o aura ad esordio acuto). La diagnosi è soli-
tamente evidente solo dopo un’attenta anamnesi, 
anche se ci sono rare patologie secondarie come la 
dissezione carotidea, la malformazione arterove-
nosa e le convulsioni.
I sintomi prodromici potrebbero iniziare ore o un 
giorno o due prima degli altri sintomi di un at-
tacco di emicrania con aura. Essi includono varie 
combinazioni di fatica, difficoltà di concentrazio-
ne, rigidità del collo, sensibilità alla luce e/o al 
suono, nausea, visione offuscata, sbadiglio e pallo-
re. Il termine “prodromo”, che ha sostituito “fase 
premonitoria” o “sintomi premonitori”, non inclu-
de l’aura.
I sintomi postdromici, più comunemente stan-
chezza o fatica, difficoltà nella concentrazione e 
rigidità del collo, possono seguire alla risoluzione 
del mal di testa, persistendo fino a 48 ore; questi 
sono meno ben studiati.

1.2.1 Emicrania con aura tipica
Descrizione: Emicrania con aura, in cui l’aura è 
costituita da sintomi visivi e/o sensoriali e/o pa-
rola/linguaggio, ma senza debolezza motoria, ed 
è caratterizzata da sviluppo graduale, durata di 
ogni sintomo non superiore ad un’ora, un mix di 
caratteristiche positive e negative e reversibilità 
completa.

Criteri diagnostici:
A.  Attacchi che soddisfino i criteri per 1.2 Emicra-

nia con aura ed il seguente criterio B

B. Aura con entrambi i seguenti:
1. sintomi visivi, sensitivi e/o della parola/lin-

guaggio, completamente reversibili
2. assenza di sintomi motori, del tronco dell’en-

cefalo e retinici.

1.2.1.1 Aura tipica con cefalea
Descrizione: Emicrania con aura tipica in cui l’aura 
è accompagnata o seguita entro 60 minuti da cefa-
lea con o senza caratteristiche dell’emicrania.

Criteri diagnostici:
A. Attacchi che soddisfano i criteri di 1.2.1. Emicra-

nia con aura tipica e il seguente criterio B
B. Cefalea, con o senza caratteristiche dell’emicra-

nia, accompagna o segue l’aura entro 60 minuti.

1.2.1.2 Aura tipica senza cefalea
Descrizione: Emicrania con aura tipica nella quale 
l’aura non è accompagnata né seguita da cefalea di 
qualunque tipo.

Criteri diagnostici:
A. Attacchi che soddisfino i criteri per 1.2.1 Emi-

crania con aura tipica ed il seguente criterio B
B. Non accompagnata da cefalea o segue l’aura 

entro 60 minuti.

Commenti: In alcuni pazienti, un’aura tipica è sem-
pre seguita da emicrania, ma molti pazienti han-
no, inoltre, attacchi con aura seguiti da una cefalea 
meno distinta o addirittura senza cefalea. Un certo 
numero di pazienti ha, esclusivamente, 1.2.1.2 Au-
ra tipica senza cefalea.
In assenza della soddisfazione completa dei criteri 
della cefalea per 1.1 Emicrania senza aura, la dia-
gnosi precisa dell’aura e la sua distinzione dai si-
mulatori che possono segnalare malattie gravi (es. 
attacco ischemico transitorio) diventa più difficile 
e spesso richiede un’indagine.
Quando l’aura si verifica per la prima volta dopo 
i 40 anni, quando i sintomi sono esclusivamente 
negativi (ad es. emianopsia) o quando l’aura è pro-
lungata o molto breve, devono essere escluse altre 
cause, in particolare gli attacchi ischemici transi-
tori.

1.2.2 Emicrania con aura troncoencefalica
Terminologia usata in precedenza: Emicrania dell’ar-
teria basilare; emicrania basilare; emicrania di tipo 
basilare.

Descrizione: Emicrania con sintomi auratici chiara-
mente originati dal tronco dell’encefalo, ma non 
debolezza motoria.

Criteri diagnostici:
A. Attacchi che soddisfino i criteri per 1.2 Emicra-

nia con aura ed il seguente criterio B



© International Headache Society 2018

26  ICHD-3 

B. Aura con entrambi i seguenti:
1.  almeno due dei seguenti sintomi troncoen-

cefalici completamente reversibili:
a. disartria1

b. vertigini2

c. tinnito
d. ipoacusia3

e. diplopia4

f. atassia non attribuibile a deficit sensoriale
g. ridotto livello di coscienza (GCS ≤ 13)5

 2. assenza di sintomi motori6 o retinici.

Note:
1. La disartria deve essere distinta dall’afasia.
2. La vertigine non comprende e deve essere distinta dal capo-

giro.
3. Questo criterio non è soddisfatto da sensazioni di pienezza 

dell’orecchio.
4. La diplopia non comprende (o esclude) la visione offuscata.
5. Il punteggio della Glasgow Coma Scale (GCS) può essere stato 

valutato durante il ricovero; in alternativa, i deficit chiara-
mente descritti dal paziente permettono la stima della GCS.

6. Quando sono presenti sintomi motori, codificare come 1.2.3 
Emicrania emiplegica.

Commenti: In origine sono stati usati i termini emi-
crania dell’arteria basilare o emicrania basilare ma, 
poiché è improbabile il coinvolgimento dell’arte-
ria basilare, si preferisce il termine emicrania con 
aura troncoencefalica.
Ci sono sintomi tipici dell’aura oltre ai sintomi del 
tronco cerebrale durante la maggior parte degli at-
tacchi. Molti pazienti che hanno attacchi con aura 
del tronco encefalico riportano anche altri attacchi 
con aura tipica e dovrebbero essere codificati sia 
1.2.1 Emicrania con aura tipica che 1.2.2 Emicrania 
con aura troncoencefalica. Molti dei sintomi elenca-
ti nel criterio B1 possono manifestarsi con ansia e 
iperventilazione, e sono quindi soggetti ad inter-
pretazioni errate.

1.2.3 Emicrania emiplegica1

Descrizione: Emicrania con aura che comprende 
debolezza motoria.

Criteri diagnostici:
A. Attacchi che soddisfino i criteri per 1.2 Emicra-

nia con aura ed il seguente criterio B
B. Aura con entrambi i seguenti:

1. Debolezza motoria2 completamente reversibile
2. Sintomi visivi, sensitivi e/o della parola/lin-

guaggio completamente reversibili.

Note:
1. Il termine plegico significa paralisi nella maggior parte delle 

lingue, ma la maggior parte degli attacchi sono caratterizza-
ti da debolezza motoria.

2. I sintomi motori durano generalmente meno di 72 ore ma, 
in alcuni pazienti, la debolezza motoria può persistere per 
settimane.

Commento: Talora può risultare difficile distingue-
re l’ipostenia muscolare dal disturbo della sensi-
bilità.

1.2.3.1 Emicrania emiplegica familiare 
(FHM)
Descrizione: Emicrania con aura compresa la de-
bolezza motoria, e almeno un parente di primo 
o secondo grado ha l’aura emicrania compresa la 
debolezza motoria.

Criteri diagnostici:
A. Attacchi che soddisfino i criteri per 1.2.3 Emi-

crania emiplegica
B. Almeno un familiare di primo o secondo gra-

do ha avuto attacchi che soddisfano i criteri per 
1.2.3 Emicrania emiplegica.

Commenti: Nuovi dati genetici hanno permesso 
un più precisa definizione di 1.2.3.1 Emicrania 
emiplegica familiare di quanto fosse possibile in 
precedenza.
Speciali sottoforme genetiche sono state identifi-
cate: in FHM1 ci sono mutazioni nel gene CAC-
NA1A (che codifica per un canale del calcio) sul 
cromosoma 19; in FHM2 ci sono mutazioni nel ge-
ne ATP1A2 (che codifica per una K/Na-ATPase) 
sul cromosoma 1; e in FHM3 ci sono mutazioni nel 
gene SCN1A (che codifica per un canale del sodio) 
sul cromosoma 2. Ci possono essere altri loci non 
ancora identificati. Quando si eseguono i test ge-
netici, la sottoforma genetica (se scoperta) dovreb-
be essere specificata all’ultima cifra.
È stato dimostrato che 1.2.3.1 Emicrania emiplegica 
familiare presenta molto spesso, oltre ai tipici sinto-
mi dell’aura, anche sintomi del tronco cerebrale, e 
che la cefalea si verifica quasi sempre. Raramente, 
durante gli attacchi di FHM, possono verificarsi 
disturbi della coscienza (a volte incluso il coma), 
confusione, febbre e pleocitosi nel liquido cerebro-
spinale (CSF).
1.2.3.3.1 Emicrania emiplegica familiare può essere 
scambiata per epilessia e trattata (senza successo) 
come tale. Attacchi di FHM possono essere inne-
scati da un (lieve) trauma cranico. In circa il 50% 
delle famiglie FHM, una atassia cerebellare pro-
gressiva cronica si verifica indipendentemente da-
gli attacchi di emicrania.

1.2.3.1.1 Emicrania emiplegica familiare tipo 1   
(FHM1)

Criteri diagnostici:
A. Attacchi che soddisfino i criteri per 1.2.3.1 Emi-

crania emiplegica familiare
B. È dimostrata una mutazione sul gene CAC-

NA1A.



© International Headache Society 2018

ICHD-3 27 

1.2.3.1.2 Emicrania emiplegica familiare tipo 2 
(FHM2)

Criteri diagnostici:
A. Attacchi che soddisfino i criteri per 1.2.3.1 Emi-

crania emiplegica familiare
B. È dimostrata una mutazione sul gene ATP1A2.

1.2.3.1.3 Emicrania emiplegica familiare tipo 3 
(FHM3)

Criteri diagnostici:
A. Attacchi che soddisfino i criteri per 1.2.3.1 Emi-

crania emiplegica familiare
B. È dimostrata una mutazione sul gene SCN1A.

1.2.3.1.4 Emicrania emiplegica familiare, altri loci

Criteri diagnostici:
A. Attacchi che soddisfino i criteri per 1.2.3.1 Emi-

crania emiplegica familiare
B. I test genetici non hanno mostrato mutazioni 

sui geni CACNA1A, ATP1A2 o SCN1A.

1.2.3.2 Emicrania emiplegica sporadica (SHM)
Descrizione: Emicrania con aura compresa la debo-
lezza motoria, e nessun parente di primo o secon-
do grado ha aura emicrania compresa la debolezza 
motoria.

Criteri diagnostici:
A. Attacchi che soddisfino i criteri 1.2.3 Emicrania 

emiplegica
B. Nessun familiare di primo o secondo grado 

soddisfa i criteri per 1.2.3 Emicrania emiplegica.

Commenti: Studi epidemiologici hanno dimostrato 
che i casi sporadici si verificano con la stessa pre-
valenza dei casi familiari.
Gli attacchi di 1.2.3.2 Emicrania emiplegica sporadica 
hanno le stesse caratteristiche cliniche di quelli del-
la 1.2.3.1 Emicrania emiplegica familiare. Alcuni casi 
apparentemente sporadici hanno mutazioni note 
di FHM e, in alcuni casi, un parente di primo o di 
secondo grado sviluppa in seguito un’emicrania 
emiplegica, completando così il soddisfacimento 
dei criteri per 1.2.3.1 Emicrania emiplegica familiare 
e richiedendo un cambiamento di diagnosi.
Casi sporadici di solito richiedono neuroimmagini 
e altri test per escludere altre cause. Una puntura 
lombare può essere necessaria per escludere 7.3.5 
Cefalea e deficit neurologici transitori con linfocitosi nel 
liquorale (HaNDL).

1.2.4 Emicrania retinica
Descrizione: Attacchi ripetuti di disturbi visivi mo-
noculari, tra cui fosfeni, scotomi o cecità, associati 
a emicrania.

Criteri diagnostici:
A. Attacchi che soddisfino i criteri per 1.2 Emicra-

nia con aura ed il seguente criterio B
B. Aura con entrambi i seguenti:

1. Sintomi visivi monoculari positivi e/o nega-
tivi completamente reversibili (es. fosfeni, 
scotomi, cecità) confermati durante un at-
tacco da uno o entrambi i seguenti:
a. esame clinico del campo visivo
b. disegno del paziente (adeguatamente ad-

destrato) di un difetto di campo monocu-
lare

2. Almeno due delle seguenti caratteristiche:
a. si sviluppa gradualmente in ≥5 minuti
b. i sintomi durano 5-60 minuti
c. l’aura è accompagnata o seguita, entro 60 

minuti, da cefalea
C. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3, e sono state escluse tutte le possibili 
altre cause di amaurosi fugace.

Commenti: Alcuni pazienti che si lamentano di di-
sturbi visivi monoculari hanno infatti l’emianop-
sia. Alcuni casi senza cefalea sono stati riportati, 
ma l’emicrania come eziologia di base non può 
essere accertata.
1.2.4 Emicrania retinica è una causa estremamente 
rara di perdita visiva transitoria monoculare. So-
no stati descritti casi di perdita visiva monoculare 
permanente associata all’emicrania. Sono necessa-
rie indagini appropriate per escludere altre cause 
di cecità monoculare transitoria.

1.3 Emicrania cronica
Descrizione: Cefalea che si manifesta per 15 o più 
giorni/mese per più di tre mesi, che, in almeno 8 
giorni/mese, presenta le caratteristiche dell’emi-
crania.

Criteri diagnostici:
A. Cefalea (di tipo emicranico e/o tensivo1) per 

≥15 giorni/mese da >3 mesi che soddisfi i crite-
ri B e C

B. Cefalea che si manifesta in un paziente che ab-
bia almeno 5 attacchi che soddisfino i criteri 
B-D per 1.1 Emicrania senza aura e/o i criteri B e 
C per 1.2 Emicrania con aura

C. Cefalea che soddisfi per ≥8 giorni/mese e per 
>3 mesi qualsiasi dei seguenti criteri2:
1. criteri C e D per 1.1 Emicrania senza aura
2. criteri B e C per 1.2 Emicrania con aura
3. cefalea che il paziente ritenga di tipo emicra-

nico al suo esordio ed alleviata dal trattamen-
to con un triptano o un derivato dell’ergot

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-33-5.
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Note:
1. La ragione per distinguere 1.3 Emicrania cronica dai tipi di 

emicrania episodica è che è impossibile distinguere i sin-
goli episodi di cefalea in pazienti con cefalee così frequenti 
o continue. Infatti, le caratteristiche della cefalea possono 
cambiare non solo di giorno in giorno, ma anche nello stesso 
giorno. È estremamente difficile mantenere questi pazienti 
liberi da farmaci al fine di osservare la storia naturale della 
cefalea. In questa situazione, si contano sia gli attacchi con e 
senza aura, sia le cefalee di tipo emicranico che quelle di tipo 
tensivo (ma non le cefalee secondarie).

2. La caratterizzazione di cefalee ricorrenti generalmente ri-
chiede un diario delle cefalee per registrare le informazioni 
sul dolore e i sintomi associati giorno per giorno per almeno 
un mese.

3. Poiché la cefalea di tipo tensivo rientra nei criteri diagnostici 
di 1.3 Emicrania cronica, questa diagnosi esclude la diagnosi 
di 2. Cefalea di tipo tensivo o dei suoi tipi.

4. 4.10 Cefalea quotidiana persistente di nuova insorgenza può 
avere caratteristiche che suggeriscono 1.3 Emicrania cronica. 
Quest’ultimo disturbo si evolve nel tempo da 1.1 Emicra-
nia senza aura e/o 1.2 Emicrania con aura; pertanto, quando 
questi criteri A-C sono soddisfatti da una cefalea che, senza 
ambiguità, è quotidiana ed incessante da <24 ore dopo la 
sua prima insorgenza, si codifica come 4.10 Cefalea quotidiana 
persistente di nuova insorgenza. Quando il modo di insorgen-
za non è ricordato o è altrimenti incerto, si codifica come 1.3 
Emicrania cronica.

5. La causa più comune di sintomi suggestivi di emicrania cro-
nica è l’uso eccessivo di farmaci, come indicato al punto 8.2 
Cefalea da uso eccessivo di farmaci. Circa il 50% dei pazienti 
apparentemente con 1.3 Emicrania cronica ritorna ad un ti-
po di emicrania episodica dopo l’astinenza da farmaci; tali 
pazienti sono in un certo senso erroneamente diagnosticati 
come 1.3 Emicrania cronica. Allo stesso modo, molti pazienti 
che apparentemente fanno un uso eccessivo di farmaci non 
migliorano dopo l’astinenza da farmaci; la diagnosi di cefa-
lea da uso eccessivo di farmaci può essere inappropriata per 
questi ultimi (supponendo che la cronicità indotta dall’u-
so eccessivo di farmaci sia sempre reversibile). Per questi 
motivi, ed a causa della regola generale di applicare tutte 
le diagnosi rilevanti, i pazienti che soddisfano i criteri di 1.3 
Emicrania cronica e di 8.2 Cefalea da uso eccessivo di farmaci do-
vrebbero essere codificati per entrambi. Dopo l’astinenza da 
farmaci, l’emicrania tornerà ad un tipo episodico o rimarrà 
cronica e dovrà essere nuovamente diagnosticata di conse-
guenza; in quest’ultimo caso, la diagnosi di 8.2 Cefalea da uso 
eccessivo di farmaci può essere annullata.

1.4 Complicanze dell’emicrania
Commento: Classificare separatamente sia per il ti-
po di emicrania, per il sottotipo o la sottoforma e 
per la complicanza.

1.4.1 Stato emicranico
Descrizione: Un attacco di emicrania debilitante 
che dura da più di 72 ore.

Criteri diagnostici:
A. Attacco di cefalea che soddisfi i criteri B e C
B. Che si manifesta in un paziente con 1.1 Emicra-

nia senza aura e/o 1.2 Emicrania con aura, con ca-
ratteristiche assimilabili agli attacchi preceden-
ti ad eccezione della sua durata e gravità

C. Entrambe le seguenti caratteristiche:
1. incessante da >72 ore1

2. il dolore e/o i sintomi associati sono disabi-
litanti2

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Note:
1. Sono accettate remissioni di durata fino a 12 ore grazie a 

trattamenti sintomatici o sonno.
2. Crisi più moderate, che non soddisfino il criterio C2, sono 

codificate come 1.5.1 Probabile emicrania senza aura.

Commento: Una cefalea con le caratteristiche di 
1.4.1 Stato emicranico può, spesso, essere causata 
dall’uso eccessivo di farmaci sintomatici. Quando 
la cefalea in queste circostanze soddisfa i criteri 
per 8.2 Cefalea da uso eccessivo di farmaci, deve esse-
re codificata per questo disturbo e per il tipo o sot-
totipo pertinente di emicrania ma non come 1.4.1 
Stato emicranico. Quando l’uso eccessivo di farmaci 
sintomatici è di durata inferiore ai 3 mesi, bisogna 
codificare soltanto per il sottotipo appropriato (o 
sottotipi appropriati) di emicrania.

1.4.2 Aura persistente senza infarto
Descrizione: Sintomi dell’aura che persistono per 
una settimana o più senza evidenza di infarto alle 
neuroimmagini.

Criteri diagnostici:
A. Aura che soddisfi il criterio B
B. Che si manifesta in paziente con 1.2 Emicrania 

con aura con caratteristiche assimilabili a quelle 
degli attacchi precedenti, ad eccezione del fatto 
che uno o più sintomi dell’aura persistono per 
≥1 settimana

C. Nessuna evidenza neuroradiologica di infarto
D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

Commenti: I sintomi di aura persistente sono rari, 
ma ben documentati. Essi sono spesso bilaterali e 
possono protrarsi per mesi o anni. La durata mini-
ma di 1 settimana nel criterio B è basata sull’opi-
nione degli esperti e dovrebbe essere investigata 
in modo formale.
L’analisi diagnostica deve distinguere 1.4.2 Aura 
persistente senza infarto da 1.4.3 Infarto emicranico ed 
escludere un’aura sintomatica conseguente ad in-
farto cerebrale da altre cause. Gli attacchi con aura 
prolungati che durano meno di 1 settimana e che 
non soddisfino i criteri per 1.2.1 Emicrania con aura 
tipica sono codificati come 1.5.2 Probabile emicrania 
con aura.

1.4.3 Infarto emicranico
Descrizione: Uno o più sintomi dell’aura emicrani-
ca che si verificano in associazione con una lesio-
ne cerebrale ischemica nel territorio appropriato 
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dimostrato dal neuroimaging, con insorgenza nel 
corso di un tipico attacco di emicrania con aura.

Criteri diagnostici:
A. Attacco emicranico che soddisfi i criteri B e C
B. Attacco emicranico in un paziente con 1.2 Emi-

crania con aura e con caratteristiche assimilabili 
a quelle degli attacchi precedenti ad eccezione 
del fatto che uno o più sintomi dell’aura persi-
stono per >60 minuti1

C. Le indagini neuroradiologiche mostrano una 
lesione ischemica in un’area congrua

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Nota:
1. Possono esserci ulteriori sintomi attribuibili all’infarto.

Commenti: Un ictus ischemico che si presenta in un 
paziente emicranico può essere categorizzato co-
me infarto cerebrale da altre cause coesistente con 
1. Emicrania, come infarto cerebrale da altra causa 
che si manifesta con sintomi simili a 1.2 Emicranica 
con aura, oppure ancora come un infarto cerebrale 
che si verifica in corso di un tipico attacco di 1.2 
Emicrania con aura. Solo quest’ultimo soddisfa i cri-
teri per 1.4.3 Infarto emicranico.
1.4.3 Infarto emicranico si verifica nella maggior 
parte dei casi a carico del circolo posteriore e nelle 
donne più giovani.
Un rischio di stroke ischemico superiore di due 
volte è stato dimostrato, in numerosi studi di po-
polazione, in pazienti affetti da 1.2 Emicrania con 
aura. È necessario, però, sottolineare che questi in-
farti non sono infarti emicranici. Il meccanismo re-
lativo all’incremento del rischio di infarto ischemi-
co nei pazienti affetti da emicrania è ancora poco 
chiaro; allo stesso modo, poco chiarita è la relazio-
ne tra la frequenza dell’aura e le caratteristiche dei 
sintomi dell’aura che si associano ad un aumento 
del rischio di infarto. La maggior parte degli stu-
di ha dimostrato una mancata associazione tra 1.1 
Emicrania senza aura ed infarto ischemico.

1.4.4 Epilessia indotta dall’aura emicranica
Descrizione: Una crisi convulsiva innescata da un 
attacco di emicrania con aura.

Criteri diagnostici:
A. Una crisi convulsiva che soddisfa i criteri dia-

gnostici per un tipo di crisi epilettica ed il crite-
rio B a seguire

B.  Che si manifesta in un paziente con 1.2 Emicra-
nia con aura e durante un attacco di emicrania 
con aura o entro l’ora successiva

C. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commento: Emicrania ed epilessia sono esempi 
prototipici di disturbi parossistici cerebrali. Men-

tre è molto frequente che si verifichi cefalea di tipo 
emicranico durante il periodo post-critico convul-
sivo, solo occasionalmente compaiono convulsioni 
durante o successivamente all’attacco emicranico. 
Questo fenomeno, definito “migralepsy” (migra-
lessia), è un evento raro, descritto in origine in 
soggetti affetti da 1.2 Emicrania con aura. Non sono 
ancora disponibili evidenze di associazione con 
1.1 Emicrania senza aura.

1.5 Probabile emicrania
Terminologia usata in precedenza: Disordine emicra-
nico.

Codificato altrove: Cefalea di tipo emicranico secon-
daria ad un altro disturbo (emicrania sintomatica) è 
codificata secondo quel disturbo.

Descrizione: Attacchi simili all’emicrania che man-
cano di una delle caratteristiche necessarie per 
soddisfare tutti i criteri per un tipo o sottotipo di 
emicrania codificato sopra, e che non soddisfino i 
criteri per un altro disturbo cefalalgico.

Criteri diagnostici:
A. Attacchi che soddisfano tutti i criteri A-D per 

1.1 Emicrania senza aura tranne uno o tutti i cri-
teri A-C per 1.2 Emicrania con aura tranne uno

B. Non soddisfano i criteri ICHD-3 per nessun al-
tro disturbo cefalalgico

C. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commento: Nel porre una diagnosi di cefalea, gli 
attacchi che soddisfano i criteri sia per 2. Cefalea di 
tipo tensivo che per 1.5 Probabile emicrania vengono 
codificati secondo il primo codice, in accordo con 
la regola generale che una diagnosi definita preva-
le su una diagnosi di probabilità. Però, in pazienti 
che abbiano già una diagnosi di emicrania e, lad-
dove la questione consista nel contare il numero 
di attacchi verificatisi (ad esempio per una misura 
di outcome in un trial farmacologico), gli attacchi 
che soddisfano i criteri per 1.5 Probabile emicrania 
dovrebbero essere considerati come emicranici. La 
ragione di questa strategia è nel fatto che attacchi 
emicranici di intensità moderata, o attacchi trattati 
precocemente, spesso non arrivano a manifestare 
tutte le caratteristiche necessarie per la diagnosi di 
attacco emicranico ma ciò nonostante rispondono 
a trattamenti antiemicranici specifici.

1.5.1 Probabile emicrania senza aura
Criteri diagnostici:
A. Gli attacchi soddisfano tutti i criteri A-D per 1.1 

Emicrania senza aura tranne uno
B. Non soddisfa i criteri ICHD-3 per nessun altro 

disturbo cefalalgico
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C. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

1.5.2 Probabile emicrania con aura
Criteri diagnostici:
A. Gli attacchi soddisfano tutti i criteri A-C per 1.2 

Emicrania con aura o qualsiasi sua sottoforma, 
tranne uno

B. Non soddisfano i criteri ICHD-3 per nessun al-
tro disturbo cefalalgico

C. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

1.6 Sindromi episodiche che possono 
essere associate all’emicrania
Terminologia usata in precedenza: Sindromi periodi-
che infantili; Sindromi periodiche dell’infanzia.

Commenti: Questo gruppo di disturbi si verifica in 
pazienti che hanno anche 1.1 Emicrania senza aura 
o 1.2 Emicrania con aura, o che presentano un incre-
mento della probabilità di sviluppare uno di que-
sti disturbi. Sebbene storicamente si sia osservato 
che esse si verificano durante l’infanzia, possono 
comunque manifestarsi anche in età adulta.
Condizioni aggiuntive che si possono verificare in 
questi pazienti includono episodi di chinetosi e di-
sturbi periodici del sonno quali sonnambulismo, 
somniloquio, crisi di pavor nocturnus e bruxismo.

1.6.1 Disturbo gastrointestinale ricorrente
Terminologia usata in precedenza: Dolore addomina-
le cronico; dolore addominale funzionale; dispep-
sia funzionale; sindrome dell’intestino irritabile; 
sindrome del dolore addominale funzionale.

Descrizione: Attacchi episodici ricorrenti di dolore 
addominale e/o disagio, nausea e/o vomito, che 
si verificano raramente, cronicamente o a interval-
li prevedibili, che possono essere associati all’emi-
crania.

Criteri diagnostici:
A. Almeno cinque attacchi con episodi distinti di 

dolore addominale e/o malessere e/o nausea 
e/o vomito

B. Esame clinico e valutazione dell’apparato ga-
strointestinale normale

C. Non attribuito ad altro disturbo

1.6.1.1 Sindrome del vomito ciclico

Descrizione: Attacchi episodici ricorrenti di nausea 
e vomito intensi, solitamente stereotipati nell’in-
dividuo e con tempi prevedibili degli episodi. Gli 

attacchi possono essere associati a pallore e letar-
gia. C’è una completa risoluzione dei sintomi tra 
un attacco e l’altro.

Criteri diagnostici:
A. Almeno cinque attacchi di nausea intensa e vo-

mito che soddisfino i criteri B e C
B. Attacchi stereotipati nel singolo paziente e ri-

correnti con periodicità prevedibile
C. Tutti i criteri seguenti:

1. nausea e vomito che si verificano per almeno 
quattro volte per ora

2. gli attacchi durano da ≥1 ora e fino a 10 gior-
ni

3. gli attacchi si verificano con intervalli di ≥1 
settimana

D. Completa assenza di sintomi tra gli attacchi
E. Non attribuito ad altro disturbo.1

Nota:
1. In particolare, l’anamnesi e l’esame obiettivo non mostrano 

segni di patologie gastrointestinali.

Commenti: 1.6.1.1 Sindrome del vomito ciclico è una 
condizione episodica del bambino tipicamente 
autolimitantesi, con periodi di completa normali-
tà tra gli episodi critici. La natura ciclica è la sua 
caratteristica principale e gli attacchi sono preve-
dibili.
Questo disturbo è stato per la prima volta inclu-
so fra le sindromi periodiche dell’infanzia nella 
ICHD-II. Le caratteristiche cliniche di questa sin-
drome richiamano quelle che si rilevano in asso-
ciazione con le cefalee emicraniche e molteplici 
filoni di ricerca degli ultimi anni hanno suggerito 
come la 1.6.1.1 Sindrome del vomito ciclico sia una 
condizione correlata all’emicrania.

1.6.1.2 Emicrania addominale
Descrizione: Disturbo idiopatico che si osserva so-
prattutto nei bambini come attacchi ricorrenti di 
dolore addominale di media e grave intensità, 
associato a sintomi vasomotori, nausea e vomito, 
della durata di 2-72 ore e con normalità tra un epi-
sodio e l’altro. La cefalea non si verifica durante 
questi episodi.

Criteri diagnostici:
A. Almeno 5 attacchi di dolore addominale che 

soddisfino i criteri B-D
B. Il dolore si manifesta con almeno due delle se-

guenti tre caratteristiche:
1. dolore a livello della linea mediana, periom-

belicale o non ben localizzato
2. qualità del dolore di tipo sordo o “semplice 

dolenzia”
3. intensità moderata o severa

C. Almeno due dei seguenti quattro sintomi o se-
gno associati:
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1. anoressia
2. nausea
3. vomito
4. pallore

D. Gli attacchi durano da 2 a 72 ore se non trattati 
o trattati senza successo

E. Completa assenza di sintomi nella fase intercri-
tica

F. Non attribuita ad altro disturbo1.

Nota:
1. In particolare, l’anamnesi e l’esame obiettivo non mostrano 

alcun segno di malattia gastrointestinale o renale, o tali ma-
lattie sono escluse a seguito di indagini appropriate.

Commenti: Il dolore della 1.6.1.2 Emicrania addomi-
nale è abbastanza intenso da interferire con le nor-
mali attività della vita quotidiana.
Nei bambini più piccoli, la presenza di cefalea è 
spesso trascurata. È necessaria una anamnesi at-
tenta per presenza o assenza di cefalea e, se si 
identifica la presenza di cefalea o dolore cefalico 
durante gli attacchi, bisognerebbe prendere in 
considerazione una diagnosi di 1.1 Emicrania senza 
aura.
Per il bambino può risultare difficile distinguere 
tra anoressia e nausea. Il pallore è spesso associato 
a occhiaie. In alcuni soggetti, il fenomeno vasomo-
torio predominante è rappresentato dall’iperemia 
al volto.
La maggior parte dei bambini affetti da emicrania 
addominale svilupperà cefalea di tipo emicranico 
nel corso della vita.

1.6.2 Vertigine parossistica benigna
Descrizione: Disturbo caratterizzato da brevi attac-
chi ricorrenti di vertigini, che si verificano senza 
preavviso e si risolvono spontaneamente, in bam-
bini altrimenti sani.

Criteri diagnostici:
A. Almeno 5 attacchi che soddisfino i criteri B e C
B. Vertigini1 che si verificano senza sintomi pre-

monitori, con intensità massima all’esordio e 
che si risolvono spontaneamente nell’arco di 
minuti o ore senza perdita di coscienza

C. Almeno uno dei seguenti cinque sintomi o se-
gni associati:
1. nistagmo
2. atassia
3. vomito
4. pallore
5. sensazione di paura

D. L’esame neurologico, le funzioni audiometri-
che e quelle vestibolari risultano normali nel 
periodo intercritico

E. Non attribuito ad altro disturbo2.

Note:
1. I bambini più piccoli con vertigini potrebbero non essere in 

grado di descrivere i sintomi vertiginosi. L’osservazione, da 
parte dei genitori, di episodi periodici di instabilità possono 
essere interpretati, nei bambini, come episodi vertiginosi.

2. In particolare, devono essere esclusi i tumori della fossa cra-
nica posteriore, le crisi comiziali ed i disturbi vestibolari.

Commento: La relazione tra 1.6.2 Vertigine parossi-
stica benigna e A1.6.6 Emicrania vestibolare (vedi Ap-
pendice) necessita di ulteriori approfondimenti.

1.6.3 Torcicollo parossistico benigno
Descrizione: Episodi ricorrenti di inclinazione della 
testa da un lato, forse con leggera rotazione, che si 
risolvono spontaneamente. La condizione si verifi-
ca in neonati e bambini piccoli, con insorgenza nel 
primo anno.

Criteri diagnostici:
A. Attacchi ricorrenti1 in un bambino piccolo, che 

soddisfino i criteri B e C
B. Inclinazione del capo su entrambi i lati, con o 

senza lieve rotazione, che si risolvono sponta-
neamente nell’arco di minuti o giorni

C. Almeno uno dei seguenti cinque sintomi o se-
gni associati:
1. pallore
2. irritabilità
3. sensazione di malessere
4. vomito
5. atassia2

D. Esame neurologico normale nel periodo inter-
critico

E. Non attribuito ad altro disturbo3.

Note:
1. Gli attacchi tendono ad avere ricorrenza mensile.
2. È più probabile che l’atassia si manifesti nei bambini di 

maggiore età nell’ambito del gruppo di età affetto dalla 
patologia.

3. La diagnosi differenziale include il reflusso gastroesofageo, 
la distonia idiopatica da torsione e l’epilessia parziale com-
plessa, ma particolare attenzione va posta alla fossa cranica 
posteriore e la giunzione cranio-cervicale dove lesioni con-
genite o acquisite potrebbero indurre torcicollo.

Commenti: Il capo del bambino può essere ricon-
dotto alla posizione neutra durante gli attacchi: si 
può incontrare una certa resistenza al movimento 
passivo, ma questa può essere superata.
Tali osservazioni necessitano di ulteriore valida-
zione in base ai diari dei pazienti, interviste strut-
turate e raccolta longitudinale dei dati.
1.6.3 Torcicollo parossistico benigno può evolvere 
in 1.6.2 Vertigine parossistica benigna oppure in 1.2 
Emicrania con aura (in particolare in 1.2.2 Emicra-
nia con aura troncoencefalica) oppure interrompersi 
senza presenza di ulteriore sintomatologia.
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2.  CEFALEA DI TIPO TENSIVO (CTT)

2.1 Cefalea di tipo tensivo episodica sporadica
 2.1.1 Cefalea di tipo tensivo episodica   
   sporadica associata a dolorabilità 
   dei muscoli pericranici
 2.1.2 Cefalea di tipo tensivo episodica   
   sporadica non associata a dolorabilità   
   dei muscoli pericranici

2.2 Cefalea di tipo tensivo episodica frequente
 2.2.1 Cefalea di tipo tensivo episodica   
          frequente associata a dolorabilità 
          dei muscoli pericranici
 2.2.2 Cefalea di tipo tensivo episodica   
    frequente non associata a dolorabilità
   dei muscoli pericranici

2.3 Cefalea di tipo tensivo cronica
 2.3.1 Cefalea di tipo tensivo cronica associata  
   a dolorabilità dei muscoli pericranici
 2.3.2 Cefalea di tipo tensivo cronica non 
   associata a dolorabilità dei muscoli 
   pericranici

2.4 Probabile cefalea di tipo tensivo
 2.4.1 Probabile cefalea di tipo tensivo 
   episodica sporadica
 2.4.2 Probabile cefalea di tipo tensivo   
   episodica frequente
 2.4.3 Probabile cefalea di tipo tensivo cronica

capitolo 2

Cefalea di tipo tensivo 
(CTT)
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2. Cefalea di tipo tensivo (CTT)
Terminologia precedente: Cefalea tensiva; cefalea 
muscolo-tensiva; cefalea psicomiogena; cefalea da 
stress; cefalea comune; cefalea essenziale; cefalea 
idiopatica; cefalea psicogena.

Codificata altrove: La cefalea di tipo tensivo-simile 
attribuibile a un altro disturbo è codificata in quel 
disturbo.

Commento generale
Cefalea primaria, cefalea secondaria o entrambe? A se-
conda delle circostanze, si possono applicare 3 re-
gole alla cefalea con caratteristiche simili a quelle 
della cefalea di tipo tensivo:
1. Quando una cefalea con caratteristiche di tipo ten-

sivo si verifica per la prima volta in stretta rela-
zione temporale con un disturbo riconosciuto 
come causa di cefalea, oppure soddisfa i criteri 
per essere causata da quel disturbo, essa deve 
essere codificata come cefalea secondaria a quel 
disturbo.

2. Quando una preesistente cefalea di tipo tensivo di-
venta cronica in stretta relazione temporale con 
un altro disturbo riconosciuto come causa di 
cefalea, si dovrebbero attribuire sia la diagnosi 
iniziale di cefalea di tipo tensivo che quella di 
cefalea secondaria al disturbo in questione.

3. Quando una preesistente cefalea di tipo tensivo 
peggiora significativamente (in genere si intende 
un incremento di almeno due volte di frequen-
za e/o intensità) in stretta relazione temporale 
con tale disturbo, si dovrebbero attribuire sia la 
diagnosi iniziale di cefalea di tipo tensivo che 
quella di cefalea secondaria al disturbo in que-
stione purchè ci sia una chiara evidenza che il 
disturbo possa causare cefalea.

In caso di cefalea di tipo tensivo cronica associa-
ta ad uso eccessivo di farmaci, è spesso difficile 
stabilire una relazione temporale. In questo caso 
dovrebbero essere attribuite entrambe le diagnosi, 
2.3 Cefalea di tipo tensivo cronica e 8.2 Cefalea da uso 
eccessivo di farmaci.

Introduzione
La 2. Cefalea di tipo tensivo è molto comune, con una 
prevalenza lifetime nella popolazione generale 
che, secondo i vari studi, varia dal 30 al 78%. Essa 
ha un elevato impatto socio-economico.
Mentre in passato veniva considerata di natura 
prevalentemente psicogena, alcuni studi pubblica-
ti dopo la ICHD-I suggeriscono fortemente l’esi-
stenza di una base neurobiologica, ai sottotipi più 
gravi di 2. Cefalea di tipo tensivo.
La suddivisione 2. Cefalea di tipo tensivo nei sot-
totipi episodica e cronica, introdotta ICHD-1, si è 
dimostrata estremamente utile. Nella ICDH-II, la 

cefalea di tipo tensivo episodica è stata ulterior-
mente suddivisa in sporadica, con meno di un epi-
sodio di cefalea al mese e frequente.
La 2.2 Cefalea di tipo episodica frequente si può as-
sociare ad una considerevole disabilità e talvolta 
richiede l’uso di farmaci costosi.
Invece la 2.1 Cefalea di tipo tensivo sporadica che in-
teressa la quasi totalità della popolazione, ha ge-
neralmente un minimo impatto sugli individui e 
nella maggior parte dei casi non richiede attenzio-
ne da parte del medico.
La distinzione in 2.1 Cefalea di tipo tensivo sporadica 
e 2.2 Cefalea di tipo episodica frequente consente di di-
stinguere gli individui che tipicamente non neces-
sitano di cure mediche, evita di considerare la qua-
si totalità della popolazione affetta da un disturbo 
cefalalgico ma consente di classificarne la cefalea.
Il sottotipo 2.3 Cefalea di tipo tensivo cronica è una 
patologia seria che causa notevole riduzione della 
qualità di vita ed elevata disabilità.
I meccanismi precisi che sono alla base della 2. Ce-
falea di tipo tensivo sono sconosciuti. È molto proba-
bile che meccanismi periferici del dolore giochino 
un ruolo nei sottotipi 2.1 Cefalea di tipo tensivo epi-
sodica sporadica e 2.2 Cefalea di tipo tensivo episodica 
frequente, mentre meccanismi centrali del dolore 
potrebbero avere un ruolo più importante nel sot-
totipo 2.3 Cefalea di tipo tensivo cronica.
L’aumento della dolorabilità dei muscoli pericra-
nici rappresenta il più significativo reperto anoma-
lo riscontrabile nella 2. Cefalea di tipo tensivo: essa è 
tipicamente presente in fase intercritica, peggiora 
in corso di cefalea e con l’aumentare di intensità e 
frequenza.
La dolorabilità dei muscoli pericranici è probabil-
mente importante dal punto di vista fisiopatolo-
gico.
La ICHD-II distingue i pazienti con e senza tale di-
sturbo dei muscoli pericranici e tale suddivisione 
viene mantenuta nella ICHD-3 per stimolare ulte-
riori ricerche in questo campo.
La dolorabilità dei muscoli pericranici è facilmen-
te rilevabile e registrabile con la palpazione ma-
nuale. Piccoli movimenti rotatori con gli indici ed i 
medi ed una ferma pressione (preferibilmente con 
l’aiuto di un algometro) consentono di ottenere 
punteggi di dolorabilità locale, variabili da 0 a 3, a 
livello del muscolo frontale, temporale, massetere, 
pterigoideo, sternocleidomastoideo, splenio e tra-
pezio. I punteggi parziali possono essere sommati 
per ottenere un punteggio complessivo di dolora-
bilità pericranica per ciascun paziente.
Queste misurazioni rappresentano un’utile guida 
per il trattamento ed aggiungono valore e credibi-
lità alle spiegazioni fornite al paziente.
La difficoltà diagnostica che si incontra più spesso 
tra le forme di cefalea primaria è la distinzione fra 
2. Cefalea di tipo tensivo e forme lievi di 1.1 Emicra-
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nia senza aura. Questo accade soprattutto perché i 
pazienti con cefalee frequenti spesso soffrono di 
entrambi i disturbi.
Sono stati suggeriti criteri diagnostici più restritti-
vi per la 2. Cefalea di tipo tensivo allo scopo di esclu-
dere l’emicrania fenotipicamente somigliante alla 
cefalea di tipo tensivo. Tali criteri sono riportati 
nell’Appendice della ICHD-II come A2. Cefalea di 
tipo tensivo.
Tuttavia l’aumento della specificità dei criteri ne 
riduce la sensibilità con il risultato che in più am-
pie proporzioni di pazienti la cefalea può essere 
classificata solo come 2.4 Probabile cefalea di tipo ten-
sivo o 1.5 Probabile emicrania. Non essendoci alcuna 
evidenza che tali cambiamenti siano vantaggiosi, 
questi criteri diagnostici restrittivi restano in Ap-
pendice, utilizzabili solo a scopo di ricerca.
Il Comitato della Classificazione raccomanda 
confronti fra pazienti diagnosticati secondo cia-
scun set di criteri, non solo per caratterizzarne gli 
aspetti clinici, ma anche per indagare nell’ambito 
dei meccanismi patogenetici e di risposta ai trat-
tamenti.

2.1 Cefalea di tipo tensivo episodica 
sporadica
Descrizione: Sporadici episodi di cefalea tipicamen-
te bilaterale, di qualità gravativa o costrittiva, di 
intensità da lieve a moderata e durata da minuti a 
giorni. Il dolore non peggiora con l’attività fisica di 
routine e non si associa a nausea, sebbene possano 
essere presenti fotofobia o fonofobia.

Criteri diagnostici:
A. Almeno 10 episodi di cefalea che si verificano 

in media <1 giorno al mese (<12 giorni all’an-
no) e che soddisfano i criteri B-D

B. La cefalea dura da 30 minuti a 7 giorni
C. La cefalea presenta almeno due delle seguenti 

caratteristiche:
1. localizzazione bilaterale
2. qualità gravativa o costrittiva (non pulsante)
3. intensità lieve o moderata
4. non aggravata dall’attività fisica di routine, 

come camminare o salire le scale
D. Si verificano entrambe le seguenti condizioni:

1. Assenza di nausea e vomito
2. Può essere presente fotofobia oppure fono-

fobia, ma non entrambe
E. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-31.

Nota:
1. Quando la cefalea soddisfa i criteri sia per 1.5 Probabile emi-

crania che per 2.1 Cefalea di tipo tensivo episodica sporadica, deve 
essere codificata come 2.1 Cefalea di tipo tensivo episodica spo-
radica (o come il suo sottotipo di cui siano soddisfatti i criteri 
diagnostici) seguendo la regola generale in base alla quale le 
diagnosi definite prevalgono sulle diagnosi probabili.

2.1.1 Cefalea di tipo tensivo episodica 
sporadica associata a dolorabilità dei 
muscoli pericranici
Criteri diagnostici:
A. Episodi di cefalea che soddisfano i criteri per 

2.1 Cefalea di tipo tensivo episodica sporadica
B. Aumentata dolorabilità dei muscoli pericranici 

alla palpazione manuale.

2.1.2 Cefalea di tipo tensivo episodica 
sporadica non associata a dolorabilità dei 
muscoli pericranici
Criteri diagnostici:
A. Episodi di cefalea che soddisfano i criteri per 

2.1 Cefalea di tipo tensivo episodica sporadica
B. Nessun aumento di dolorabilità dei muscoli pe-

ricranici.

2.2 Cefalea di tipo tensivo episodica 
frequente
Descrizione: Frequenti episodi di cefalea di tipica-
mente bilaterale, di qualità gravativa o costrittiva, 
di intensità da lieve a moderata e durata variabile 
da minuti a giorni. Il dolore non peggiora con l’at-
tività fisica di routine e non è associato a nausea, 
sebbene possano essere presenti fotofobia o fono-
fobia.

Criteri diagnostici:
A. Almeno 10 episodi di cefalea che si verificano 

da 1 a 14 giorni al mese per più di 3 mesi (≥12 
e <180 giorni all’anno) e che soddisfano i criteri 
B-D

B. La cefalea dura da 30 minuti a 7 giorni
C. La cefalea presenta almeno due delle seguenti 

caratteristiche:
1. localizzazione bilaterale
2. qualità gravativa o costrittiva (non pulsante)
3. intensità lieve o moderata
4. non aggravata dall’attività fisica di routine, 

come camminare o salire le scale
D. Si verificano entrambe le seguenti condizioni:

1. Assenza di nausea e vomito
2. Può essere presente fotofobia oppure fono-

fobia, ma non entrambe
E. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-31.

Nota:
1. Quando la cefalea soddisfa i criteri sia per 1.5 Probabile emicra-

nia che per 2.2 Cefalea di tipo tensivo episodica frequente, deve 
essere codificata come 2.2 Cefalea di tipo tensivo episodica fre-
quente (o come il suo sottotipo di cui siano soddisfatti i criteri 
diagnostici) seguendo la regola generale in base alla quale le 
diagnosi definite prevalgono sulle diagnosi probabili.
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Commento: La 2.2 Cefalea di tipo tensivo episodica fre-
quente spesso coesiste con 1.1 Emicrania senz’aura. 
Entrambi i disturbi devono essere identificati, pre-
feribilmente mediante l’uso di un diario diagno-
stico della cefalea perché i rispettivi trattamenti 
differiscono considerevolmente. È importante 
educare i pazienti a saper differenziare le due for-
me, in modo da poter scegliere il trattamento cor-
retto e prevenire l’insorgenza di 8.2 Cefalea da uso 
eccessivo di farmaci.

2.2.1. Cefalea di tipo tensivo episodica 
frequente associata a dolorabilità dei muscoli 
pericranici
Criteri diagnostici:
A. Episodi di cefalea che soddisfano i criteri per 

2.2 Cefalea di tipo tensivo episodica frequente
B. Aumentata dolorabilità dei muscoli pericranici 

alla palpazione manuale.

2.2.2 Cefalea di tipo tensivo episodica 
frequente non associata a dolorabilità dei 
muscoli pericranici
Criteri diagnostici:
A. Episodi di cefalea che soddisfano i criteri per 

2.2 Cefalea di tipo tensivo episodica frequente
B. Nessun aumento della dolorabilità dei muscoli 

pericranici.

2.3 Cefalea di tipo tensivo cronica
Codificata altrove: 4.10 Cefalea quotidiana persistente 
di nuova insorgenza.

Descrizione: Disturbo che evolve da una cefalea 
di tipo tensivo episodica frequente con episodi di 
cefalea quotidiani o molto frequenti, tipicamente 
bilaterale, di qualità gravativa o costrittiva, di in-
tensità da lieve a moderata, di durata variabile da 
minuti a giorni, o continua. Il dolore non peggiora 
con l’attività fisica di routine ma può essere asso-
ciato a lieve nausea, fotofobia o fonofobia.

Criteri diagnostici:
A. La cefalea è presente in media ≥15 giorni al me-

se per >3 mesi (≥180 giorni all’anno) e soddisfa 
i criteri B-D

B. La cefalea dura da ore a giorni o è continua
C. La cefalea ha almeno due delle seguenti caratte-

ristiche:
1. localizzazione bilaterale
2. qualità gravativa o costrittiva (non pulsante)
3. intensità lieve o moderata
4. non aggravata dall’attività fisica di routine, 

come camminare o salire le scale
D. Si verificano entrambe le seguenti condizioni:

1. non più di uno tra i seguenti sintomi: fotofo-
bia, fonofobia o nausea lieve

2. assenza di nausea moderata o forte o vomito
E. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-31-3.

Note:
1. Sia la 2.3 Cefalea di tipo tensivo cronica che la 1.3 Emicrania cro-

nica richiedono una frequenza di cefalea di 15 o più giorni al 
mese. Per la 2.3 Cefalea di tipo tensivo cronica, la cefalea deve, 
per almeno 15 giorni, rispondere ai criteri B-D per 2.2 Cefalea 
di tipo episodica frequente. Per la 1.3 Emicrania cronica, la cefalea 
deve, per almeno 8 giorni, rispondere ai criteri B-D per 1.1 
Emicrania senza aura. Un paziente può quindi soddisfare tutti 
i criteri di entrambe le diagnosi; per esempio se ha cefalea 25 
giorni al mese che soddisfa i criteri per emicrania per 8 giorni 
e per cefalea di tipo tensivo per 17 giorni. In questi casi deve 
essere formulata solo la diagnosi 1.3 Emicrania cronica.

2. La 2.3 Cefalea di tipo tensivo cronica evolve nel tempo dalla 
forma 2.2 Cefalea di tipo episodica frequente. Quando una cefa-
lea soddisfa i criteri A-E e, senza alcun dubbio, è quotidiana 
e senza remissioni dopo meno di 24 ore dal suo esordio, va 
codificata come 4.10 Cefalea quotidiana persistente di nuova in-
sorgenza. Quando la modalità di insorgenza non è nota o è 
comunque incerta, va codificata come 2.3 Cefalea di tipo tensi-
vo cronica.

3. In molti casi incerti si riscontra un eccessivo uso di farmaci. 
Quando sono soddisfatti sia il criterio B per qualunque sotto-
tipo di 8.2 Cefalea da eccessivo uso di farmaci, che i criteri per 2.3 
Cefalea di tipo tensivo cronica, si devono codificare entrambi i 
disturbi 2.3 Cefalea di tipo tensivo cronica e 8.2 Cefalea da eccessi-
vo uso di farmaci. Dopo la sospensione del farmaco la diagnosi 
dovrebbe essere rivalutata: non è infrequente che i criteri per 
2.3 Cefalea di tipo tensivo cronica, non siano più soddisfatti con 
ritorno ad una cefalea di tipo episodica. Quando la cefalea 
rimane cronica anche dopo la sospensione del farmaco, la 
diagnosi 8.2 Cefalea da eccessivo uso di farmaci va eliminata.

2.3.1 Cefalea di tipo tensivo cronica 
associata a dolorabilità dei muscoli 
pericranici
Criteri diagnostici:
A. Cefalea che soddisfa i criteri per 2.3 Cefalea di 

tipo tensivo cronica
B. Aumentata dolorabilità dei muscoli pericranici 

alla palpazione manuale.

2.3.2 Cefalea di tipo tensivo cronica 
non associata a dolorabilità dei muscoli 
pericranici
Criteri diagnostici:
A. Cefalea che soddisfa i criteri per 2.3 Cefalea di 
tipo tensivo cronica
B. Nessun aumento di dolorabilità dei muscoli pe-

ricranici.

2.4 Probabile cefalea di tipo tensivo
Descrizione: La cefalea di tipo tensivo probabile 
manca di una delle caratteristiche richieste per 
soddisfare pienamente tutti i criteri diagnostici 
per un tipo o sottotipo di cefalea di tipo tensivo 
codificati sopra e non soddisfa i criteri per un altro 
disordine cefalalgico.
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Commenti: I pazienti che rispondono ad uno dei set 
di criteri riportati di seguito possono soddisfare an-
che i criteri per 1.5.1 Probabile emicrania senza aura. 
In tali casi si applica la regola generale gerarchica 
ponendo 1. Emicrania e i suoi tipi e sottotipi prima di 
2. Cefalea di tipo tensivo e i suoi tipi e sottotipi.

2.4.1 Probabile cefalea di tipo tensivo 
episodica sporadica
Criteri diagnostici:
A. Uno o più episodi di cefalea che soddisfano tut-

ti i criteri A-D tranne uno per 2.1 Cefalea di tipo 
tensivo episodica sporadica

B. Non sono soddisfatti i criteri per un altro di-
sturbo cefalalgico della ICHD-3

C. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

2.4.2 Probabile cefalea di tipo tensivo 
episodica frequente
Criteri diagnostici:
A.  Episodi di cefalea che soddisfano tutti i criteri 

A-D tranne uno per 2.2 Cefalea di tipo tensivo epi-
sodica frequente

B. Non sono soddisfatti i criteri per un altro di-
sturbo cefalalgico della ICHD-3

C. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

2.4.3 Probabile cefalea di tipo tensivo 
cronica
Criteri diagnostici:
A. Cefalea che soddisfa tutti i criteri A-D tranne 

uno per 2.3 Cefalea di tipo tensivo cronica
B. Non sono soddisfatti i criteri per un altro di-

sturbo cefalalgico della ICHD-3
C. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.
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3. Cefalee autonomico-trigeminali 
(TACs)
Commento Generale
Cefalea primaria o secondaria o entrambe? A seconda 
delle circostanze, si applicano tre regole per la ce-
falea con le caratteristiche di cefalea autonomico-
trigeminale (TAC).
1. Quando una cefalea di nuova insorgenza con le 

caratteristiche di TAC si manifesta per la prima 
volta in stretta relazione temporale con un’al-
tra malattia nota per causare cefalea, o soddisfa 
altri criteri di causa da tale malattia, la nuova 
cefalea è codificata come secondaria attribuibi-
le alla malattia causale.

2. Quando una TAC preesistente diventa cronica in 
stretta relazione temporale con tale patologia 
causativa, devono essere attribuite sia la dia-
gnosi iniziale di TAC sia quella di cefalea se-
condaria.

3. Quando una TAC preesistente peggiora signifi-
cativamente (in generale significa un aumento 
duplice o maggiore in frequenza e/o intensità) 
in stretta relazione temporale a una tale pato-
logia causale, dovrebbe essere attribuita sia la 
diagnosi di TAC iniziale che la diagnosi di cefa-
lea secondaria, a condizione che ci siano buone 
prove che il disturbo possa causare cefalea.

Introduzione
Le TACs condividono le caratteristiche cliniche 
di cefalea unilaterale e, di solito, importanti se-
gni vegetativi parasimpatici a livello cranico, 
lateralizzati e ipsilaterali al mal di testa. Studi 
sperimentali e di immagini funzionali sull’uomo 
suggeriscono che in queste sindromi si attiva  
un normale riflesso trigemino-parasimpatico, con 
segni clinici di disfunzione simpatica cranica se-
condaria. L’aura tipica dell’emicrania può essere 
presente, raramente, in associazione con le TACs.

3.1 Cefalea a grappolo
Terminologia utilizzata in precedenza: Nevralgia ci-
liare; eritromelalgia del capo; eritroprosopalgia 
di Bing; emicrania angioparalitica; emicrania ne-
vralgiforme cronica; cefalea istaminica; cefalea di 
Horton; malattia di Harris-Horton; nevralgia emi-
cranica (di Harris); nevralgia petrosa (di Gardner); 
nevralgia di Sluder; nevralgia sfenopalatina; ne-
vralgia vidiana.

Codificato altrove: La cefalea a grappolo sintoma-
tica, secondaria a un’altra patologia, è codificata 
come cefalea secondaria attribuita a tale patologia.

Descrizione: Attacchi caratterizzati da dolore in-
tenso, strettamente unilaterale, orbitario, sovraor-
bitario, temporale, o in qualsiasi combinazione di 

tali sedi, della durata di 15-180 minuti, che si ma-
nifesta da una volta ogni due giorni a otto volte al 
giorno. Il dolore si associa a segni ipsilaterali quali 
iniezione congiuntivale, lacrimazione, congestio-
ne nasale, rinorrea, sudorazione della fronte e del 
volto, miosi, ptosi e/o edema palpebrale, e/o con 
irrequietezza o agitazione.

Criteri diagnostici:
A. Almeno 5 attacchi che soddisfino i criteri B-D
B. Dolore di intensità severa o molto severa, uni-

laterale, in sede orbitaria, sovraorbitaria e/o 
temporale, della durata di 15-180 minuti (se 
non trattato)1

C. Una o entrambe tra le seguenti:
 1. almeno uno dei seguenti sintomi o segni 

ipsilaterali alla cefalea:
a) iniezione congiuntivale e/o lacrimazione
b) congestione nasale e/o rinorrea
c) edema palpebrale
d) sudorazione faciale e frontale
e) miosi e/o ptosi

 2. sensazione di irrequietezza o agitazione.
D.  La frequenza degli attacchi è compresa tra uno 

ogni due giorni e otto al giorno2

E. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Note:
1 Durante parte del decorso temporale attivo della 3.1 Cefalea 

a grappolo, comunque per meno dalla metà della sua durata, 
gli attacchi possono essere di minore intensità e/o di durata 
inferiore o superiore a quella indicata.

2 Durante parte del decorso temporale attivo della 3.1 Cefalea 
a grappolo, comunque per meno dalla metà della sua durata, 
gli attacchi possono essere meno frequenti.

Commenti: Gli attacchi si manifestano in serie del-
la durata di settimane o mesi (denominate periodi 
attivi o grappoli) intervallati da fasi di remissio-
ne generalmente della durata di mesi o anni. Cir-
ca il 10-15% dei soggetti presenta la 3.1.2 Cefalea 
a grappolo cronica senza tali periodi di remissione. 
In un’ampia casistica sottoposta a un adeguato 
follow-up, un quarto dei soggetti aveva presenta-
to un solo periodo attivo. Questi individui devono 
essere classificati con il codice diagnostico 3.1 Ce-
falea a grappolo.
Durante il periodo attivo della 3.1.1 Cefalea a grap-
polo episodica e in ogni momento della 3.1.2 Cefalea 
a grappolo cronica, gli attacchi si manifestano con 
regolarità e possono essere scatenati da alcol, ista-
mina o nitroglicerina.
Il dolore della 3.1 Cefalea a grappolo raggiunge la 
massima intensità nella regione orbitaria, sovraor-
bitaria, temporale o in qualsiasi combinazione di 
tali sedi, ma può estendersi ad altre aree del capo. 
Negli attacchi peggiori il dolore diventa pressoché 
lancinante. I pazienti di solito non riescono a stare 
distesi ed è tipico il camminare avanti e indietro. Il 
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dolore tende a ripresentarsi dallo stesso lato della 
testa nel singolo periodo attivo.
L’età all’esordio si colloca in genere tra 20 e 40 an-
ni. Per motivi ancora sconosciuti la prevalenza è 3 
volte maggiore negli uomini rispetto alle donne.
Gli attacchi di cefalea a grappolo si associano a 
un’attivazione della sostanza grigia dell’ipotala-
mo posteriore. In circa il 5% dei casi la 3.1 Cefalea a 
grappolo presenta una trasmissione ereditaria, au-
tosomica dominante.
Sono stati segnalati pazienti affetti sia da 3.1 Cefa-
lea a grappolo sia da 13.1.1 Nevralgia trigeminale (tal-
volta definita come sindrome cluster-tic). Questi 
pazienti vanno classificati con entrambe le diagno-
si. L’importanza di questa osservazione risiede 
nel fatto che entrambe le condizioni vanno trattate 
adeguatamente affinché il paziente sia libero dal 
dolore.

3.1.1 Cefalea a grappolo episodica
Descrizione: Attacchi di cefalea a grappolo che si 
verificano in periodi che durano da 7 giorni ad 1 
anno, separati da periodi di remissione che dura-
no almeno 3 mesi.

Criteri diagnostici:
A. Attacchi che soddisfino i criteri per 3.1 Cefalea 

a grappolo e che si verificano in periodi attivi 
(grappoli)

B. Almeno due grappoli che durano da sette gior-
ni ad un anno (se non trattati) e intervallati da 
periodi di remissione della durata ≥3 mesi.

Commento: Il periodo di grappolo dura abitual-
mente da due settimane a tre mesi.

3.1.2 Cefalea a grappolo cronica
Descrizione: Attacchi di cefalea a grappolo che si 
verificano per un anno o più senza fasi di remissio-
ne, o con periodi di remissione che durano meno 
di tre mesi.

Criteri diagnostici:
A. Attacchi che soddisfino i criteri per 3.1 Cefalea a 

grappolo e il seguente criterio B
B. Attacchi senza fasi di remissione o con periodi 

di remissione che durano <3 mesi per almeno 
un anno.

Commenti: La 3.1.2 Cefalea a grappolo cronica può 
esordire de novo (in passato veniva indicata con il 
termine di cefalea a grappolo cronica primaria) oppu-
re evolvere da 3.1.1 Cefalea a grappolo episodica (in 
passato indicata con il termine di Cefalea a grappolo 
cronica secondaria). Alcuni pazienti possono passa-
re da una forma 3.1.2 Cefalea a grappolo cronica a 
3.1.1 Cefalea a grappolo episodica.

3.2 Hemicrania parossistica
Descrizione: Attacchi caratterizzati da dolore in-
tenso, strettamente unilaterale, orbitario, sovraor-
bitario, temporale, o in varie combinazioni in tali 
sedi, della durata di 2-30 minuti, che si manifesta 
numerose volte al giorno. Gli attacchi sono gene-
ralmente associati a segni ipsilaterali quali iniezio-
ne congiuntivale, lacrimazione, congestione nasa-
le, rinorrea, sudorazione della fronte e del volto, 
miosi, ptosi e/o edema palpebrale. Gli attacchi 
rispondono completamente al trattamento con in-
dometacina.

Criteri diagnostici:
A. Almeno 20 attacchi che soddisfino i criteri B-E
B. Attacchi con dolore unilaterale, di intensità se-

vera, in sede orbitaria, sovraorbitaria e/o tem-
porale, della durata di 2-30 minuti

C. Una o entrambe tra le seguenti:
1. La cefalea è accompagnato da almeno uno 

dei seguenti sintomi o segni ipsilaterali al 
dolore:
a) iniezione congiuntivale e/o lacrimazione
b) congestione nasale e/o rinorrea
c) edema palpebrale
d) sudorazione frontale e faciale
e) miosi e/o ptosi

 2. sensazione di irrequietezza o agitazione.
D. La frequenza degli attacchi è > 5 al giorno1

E. Gli attacchi sono prevenuti in maniera comple-
ta da dosi terapeutiche di indometacina2

F. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Note:
1. Durante parte del decorso temporale della 3.2 Hemicrania Pa-

rossistica, comunque per meno dalla metà della sua durata, 
gli attacchi possono essere meno frequenti.

2. Nel soggetto adulto occorre somministrare l’indometacina 
ad una dose giornaliera di almeno 150 mg per via orale da 
incrementare, se necessario, fino a 225 mg/al dì. In alterna-
tiva la dose per via parenterale è di 100- 200 mg. La dose di 
mantenimento è abitualmente inferiore.

Commenti: A differenza della cefalea a grappolo, 
non vi è predominanza nel sesso maschile. L’esor-
dio si colloca abitualmente nell’età adulta, anche 
se sono stati segnalati casi in età infantile.

3.2.1 Hemicrania parossistica episodica
Descrizione: Attacchi di hemicrania parossistica che 
si verificano in periodi che durano da sette giorni 
ad un anno, separati da periodi di remissione che 
durano almeno tre mesi.

Criteri diagnostici:
A. Attacchi che soddisfino i criteri per 3.2 

Hemicrania parossistica e che si manifestano in 
periodi attivi
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B. Almeno due periodi attivi della durata da 7 
giorni a un anno (se non trattati), intervallati da 
periodi di remissione che durano ≥3 mesi.

3.2.2 Hemicrania parossistica cronica 
(CPH)
Descrizione: Attacchi di hemicrania parossistica 
che si verificano da più di un anno senza fasi di re-
missione, o con periodi di remissione che durano 
meno di 3 mesi.

Criteri diagnostici:
A. Attacchi che soddisfino i criteri diagnostici per 

3.2 Hemicrania parossistica e il seguente criterio 
B

B. Assenza di un periodo di remissione, o con re-
missioni di durata <3 mesi per almeno 1 anno.

Commenti: I soggetti che soddisfano i criteri dia-
gnostici per 3.2.2 Hemicrania parossistica cronica 
(CPH) e per 13.1.1 Nevralgia trigeminale (talvolta 
definiti come sindrome CPH-tic) dovrebbero rice-
vere entrambe le diagnosi. È importante ricono-
scere la presenza di queste due diverse forme di 
cefalea perché ciascuna richiede un trattamento 
adeguato. Il significato fisiopatologico di questa 
associazione non è ancora noto.

3.3 Attacchi di cefalea unilaterale 
nevralgiforme di breve durata 
(Short-lasting unilateral 
neuralgiform headache attacks)
Descrizione: Attacchi caratterizzati da dolore cefa-
lico moderato o intenso, strettamente unilaterale, 
della durata da secondi a minuti, che si manifesta 
almeno una volta al giorno e associato a importan-
te lacrimazione e rossore dell’occhio ipsilaterale al 
dolore.

Criteri diagnostici:
A. Almeno 20 attacchi che soddisfino i criteri B-D
B. Attacchi di dolore cefalico unilaterale mode-

rato-severo, in sede orbitaria, sovraorbitaria o 
temporale, e/o altra distribuzione trigeminale, 
della durata di 1-600 secondi, che si manifesta-
no come scarica singola, serie di scariche o con 
un andamento a dente di sega

C. Almeno uno dei seguenti cinque segni o sinto-
mi vegetativi cranici, ipsilaterali al dolore:
1. iniezione congiuntivale e/o lacrimazione
2. congestione nasale e/o rinorrea
3. edema palpebrale
4. sudorazione frontale e faciale
5. miosi e/o ptosi

D. La frequenza degli attacchi è di almeno uno al 
giorno1.

E. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Nota:
1. Durante parte del decorso temporale della 3.3 Attacchi di 

cefalea unilaterale nevralgiforme di breve durata (Short-lasting 
unilateral neuralgiform headache attacks), comunque per meno 
dalla metà della sua durata, gli attacchi possono essere meno 
frequenti.

Commenti: Gli attacchi di durata più protratta sono 
caratterizzati da fitte multiple o con andamento a 
dente di sega.
Si riconoscono due sottotipi di 3.3 Attacchi di ce-
falea unilaterale nevralgiforme di breve durata (Short-
lasting unilateral neuralgiform headache attacks): 3.3.1 
SUNCT - Attacchi di cefalea unilaterale nevralgiforme 
di breve durata con iniezione congiuntivale e lacrima-
zione (Short-lasting Unilateral Neuralgiform headache 
attacks with Conjunctival injection and Tearing) e 
3.3.2 SUNA - Attacchi di cefalea unilaterale nevralgi-
forme di breve durata con sintomi Autonomici cranici 
(Short-lasting Unilateral Neuralgiform headache at-
tacks with cranial Autonomic symptoms). 3.3.1 SUN-
CT potrebbe essere una sottoforma di 3.3.2 SUNA 
anche se questo dato ha bisogno di ulteriori studi. 
Nel frattempo vengono ognuna classificate come 
entità separate secondo la descrizione sottostante. 
3.3.1 SUNCT e 3.3.2 SUNA possono essere scate-
nate senza un periodo refrattario a differenza di 
quanto avviene in 13.1.1 Nevralgia trigeminale, che 
in genere presenta un periodo refrattario dopo 
ogni attacco.

3.3.1 SUNCT - Attacchi di cefalea 
unilaterale nevralgiforme di breve durata 
con iniezione congiuntivale e lacrimazione 
(Short-lasting Unilateral Neuralgiform 
headache attacks with Conjunctival 
injection and Tearing)

Criteri diagnostici:
A. Attacchi che soddisfano i criteri per 3.3 Attacchi 

di cefalea unilaterale nevralgiforme di breve durata 
(Short-lasting unilateral neuralgiform headache at-
tacks) e il seguente criterio B

B. Presenza di entrambi i seguenti segni ipsilate-
rali al dolore:
1. iniezione congiuntivale
2. lacrimazione.

Commenti: Secondo i dati della letteratura, la causa 
organica che più frequentemente si manifesta con 
cefalea simile alla 3.3.1 SUNCT, è rappresentata da 
una lesione in fossa cranica posteriore.
Sono stati descritti dei pazienti nei quali coesisto-
no 3.3.1 SUNCT e 13.1.1 Nevralgia trigeminale. In 
questi casi dovrebbero essere formulate entrambe 
le diagnosi, anche se la differenziazione clinica fra 
le due forme è molto difficile.
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Sono stati descritti dei pazienti nei quali coesiste 
3.3.1 SUNCT e 3.1 Cefalea a grappolo per i quali il 
significato fisiopatologico di questa associazione è 
ancora sconosciuto.

3.3.1.1 SUNCT episodica
Descrizione: Attacchi di SUNCT che si verificano in 
periodi che durano da sette giorni ad un anno, se-
parati da periodi di remissione che durano almeno 
tre mesi.

Criteri diagnostici:
A. Attacchi che soddisfino i criteri per 3.3.1 

SUNCT - Attacchi di cefalea unilaterale nevralgi-
forme di breve durata con iniezione congiuntivale 
e lacrimazione (Short-lasting Unilateral Neuralgi-
form headache attacks with Conjunctival injection 
and Tearing) e che si verificano in periodi attivi

B. Almeno due periodi della durata da 7 giorni a 
1 anno (se non trattati) e separati da periodi di 
remissione che durano ≥3 mesi.

3.3.1.2 SUNCT cronica
Descrizione: Attacchi di SUNCT che si verificano 
da almeno un anno senza fasi di remissione, o con 
periodi di remissione che durano meno di tre mesi.

Criteri diagnostici:
A. Attacchi che soddisfino i criteri per 3.3.1 

SUNCT - Attacchi di cefalea unilaterale nevralgi-
forme di breve durata con iniezione congiuntivale 
e lacrimazione (Short-lasting Unilateral Neuralgi-
form headache attacks with Conjunctival injection 
and Tearing) e il criterio B seguente

B. Assenza di un periodo di remissione, o con 
remissioni di durata <3 mesi, per almeno un 
anno.

3.3.2 SUNA - Attacchi di cefalea 
unilaterale nevralgiforme di breve 
durata con sintomi autonomici cranici. 
(Short-lasting Unilateral Neuralgiform 
headache attacks with cranial Autonomic 
symptoms)
A. Attacchi che soddisfino i criteri per 3.3. Attacchi 

di cefalea unilaterale nevralgiforme di breve durata 
( Short-lasting unilateral neuralgiform headache at-
tacks), e il criterio B seguente

B. Non più di uno dei segni ipsilaterali al dolore:
1. iniezione congiuntivale
2. lacrimazione.

3.3.2.1 SUNA episodica
Descrizione: Attacchi di SUNA che si verificano in 
periodi che durano da sette giorni ad un anno, se-
parati da periodi di remissione che durano almeno 
tre mesi.

Criteri diagnostici:
A. Attacchi che soddisfino i criteri per 3.3.2 SUNA 

- Attacchi di cefalea unilaterale nevralgiforme 
di breve durata con sintomi autonomici cranici. 
(Short-lasting Unilateral Neuralgiform headache 
attacks with cranial Autonomic symptoms) e che si 
verificano in periodi attivi

B. Almeno due periodi della durata da 7 giorni a 
1 anno (se non trattati) e separati da periodi di 
remissione che durano ≥3 mesi.

3.3.2.2 SUNA cronica
Descrizione: Attacchi di SUNA che si verificano da 
più di un anno senza fasi di remissione o con pe-
riodi di remissione che durano meno di tre mesi.

Criteri diagnostici:
A. Attacchi che soddisfino i criteri per 3.3.2 SUNA 

- Attacchi di cefalea unilaterale nevralgiforme di 
breve durata con sintomi autonomici cranici (Short-
lasting Unilateral Neuralgiform headache attacks 
with cranial Autonomic symptoms), e il criterio B 
sottostante

B. Assenza di un periodo di remissione, o con re-
missioni di durata < 3 mesi, per almeno 1 anno.

3.4 Hemicrania continua
Descrizione: Cefalea persistente, strettamente uni-
laterale, associata a segni ipsilaterali quali inie-
zione congiuntivale, lacrimazione, congestione 
nasale, rinorrea, sudorazione della fronte e del 
volto, miosi, ptosi e/o edema palpebrale, e/o con 
irrequietezza e agitazione. Gli attacchi rispondono 
completamente al trattamento con indometacina.

Criteri diagnostici:
A. Cefalea unilaterale che soddisfi i criteri B-D
B. Presente da >3 mesi con esacerbazioni di inten-

sità moderato-severa
C. Una o entrambe tra le seguenti:

1. almeno uno dei seguenti segni o sintomi 
ipsilaterali alla cefalea:
a) iniezione congiuntivale e/o lacrimazione
b) congestione nasale e/o rinorrea
c) edema palpebrale
d) sudorazione frontale e faciale
e) miosi e/o ptosi

2. senso di irrequietezza o agitazione, o aggra-
vamento del dolore con il movimento.

D. Remissione completa con dosi adeguate di in-
dometacina1

E. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Nota:
1.  Nel soggetto adulto occorre somministrare inizialmente l’in-

dometacina ad una dose giornaliera di almeno 150 mg per 
via orale ed incrementare se necessario fino a 225 mg/al dì. 
Alternativamente, la dose per via parenterale è 100-200 mg. 
La dose di mantenimento è abitualmente inferiore.
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Commenti: Alcuni sintomi emicranici come la foto-
fobia e la fonofobia sono di frequente riscontro in 
3.4 Hemicrania continua.
3.4 Hemicrania continua è stata inclusa nel capitolo 
3. Cefalee autonomico-trigeminali nella ICHD-3 sulla 
base della tipica unilateralità del dolore come pure 
dei sintomi autonomici quando presenti (in ICDH-
II era nel capitolo 4. Altre cefalee primarie).
Le neuroimmagini hanno dimostrato importanti 
sovrapposizioni nelle cefalee descritte in questo 
capitolo, in particolare l’attivazione della sostan-
za grigia nell’ipotalamo posteriore. Inoltre, 3.4 
Hemicrania continua e 3.2 Hemicrania parossistica 
condividono la risposta assoluta all’indometacina.

3.4.1 Hemicrania continua, forma 
remittente
Descrizione: Hemicrania continua caratterizzata da 
dolore che non è continuo ma è intervallato da pe-
riodi di remissione di almeno 24 ore di durata.

Criteri diagnostici:
A. Cefalea che soddisfi i criteri per 3.4 Hemicrania 

continua e il criterio B seguente
B. La cefalea non è quotidiana o continua ma è in-

terrotta (se non trattata) da periodi di remissio-
ne di durata ≥24 ore.

Commento: 3.4.1 Hemicrania continua, forma remit-
tente può esordire ex novo oppure evolvere da 
3.4.2 Hemicrania continua, forma non remittente.

3.4.2 Hemicrania continua, forma non 
remittente
Descrizione: Hemicrania continua caratterizzata da 
dolore continuo da almeno un anno, senza periodi 
di remissione di almeno 24 ore.

Criteri diagnostici:
A. Cefalea che soddisfi i criteri per 3.4 Hemicrania 

continua e il criterio B seguente:
B. La cefalea è quotidiana e continua per almeno 1 

anno senza periodi di remissione di durata ≥24 
ore.

Commento: 3.4.2 Hemicrania continua, forma non re-
mittente può esordire de novo o evolvere da 3.4.1 
Hemicrania continua, forma remittente. La maggior 
parte dei pazienti manifesta la forma non remittente 
ab initio.

3.5 Probabile cefalea autonomico-
trigeminale
Descrizione: Attacchi di cefalea ritenuti un tipo o 
sottotipo di 3. Cefalea trigeminale autonomica, a 
cui manca una caratteristica per rispettare tutti i 

criteri per ciascuno dei tipi e sottotipi codificati so-
pra, e non rispecchia tutti i criteri per un altro tipo 
di cefalea.

Criteri diagnostici:
A. Attacchi di cefalea che soddisfino tutti tranne 

uno dei criteri A-D per 3.1 Cefalea a grappolo, dei 
criteri A-E per 3.2 Hemicrania parossistica, dei 
criteri A-D per 3.3 Attacchi di cefalea unilaterale 
nevralgiforme di breve durata (Short-lasting unila-
teral neuralgiform headache attacks) o i criteri A-D 
per 3.4 Hemicrania continua

B. Non soddisfa i criteri ICHD-3 per nessun altro 
tipo di cefalea

C. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commento: I pazienti possono essere classificati 
3.5.1 Probabile cefalea a grappolo, 3.5.2 Probabile he-
micrania parossistica, 3.5.3 Probabili attacchi di cefalea 
unilaterale nevralgiforme (short-lasting unilateral neu-
ralgiform headache attacks) oppure 3.5.4 Probabile 
hemicrania continua. Questi pazienti potrebbero 
non avere avuto un numero sufficiente di attacchi 
tipici (es. il primo periodo di cefalea a grappolo), 
o averne avuti ma non aver soddisfatto uno degli 
altri criteri.
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4. Altre cefalee primarie
Commenti Generali
Cefalea primaria o secondaria o entrambe? Per defi-
nire le 4. Altre cefalee primarie sarebbe utile far ri-
ferimento a due principii a seconda delle diverse 
condizioni:
1. Se si tratta di una cefalea di nuova insorgenza che 

ha le caratteristiche riportate in questo capitolo sarà 
opportuno definire la stretta correlazione tem-
porale con un’altra patologia nota in anamnesi 
che potrebbe essere la causa di tale cefalea in 
modo da definirla secondaria.

2. Se si tratta di una cefalea già nota in anamnesi 
che ha le caratteristiche riportate in questo capitolo 
e che presenta un andamento cronico o un peg-
gioramento clinico (generalmente un aumento 
di due volte o più della frequenza e/o severità 
degli attacchi) sarà opportuno stabilire la stret-
ta correlazione temporale con la patologia nota 
in anamnesi, in modo da poter differenziare la 
diagnosi della cefalea preesistente da quella 
di seconda insorgenza e fornire evidenza che 
quest’ultima sia secondaria alla patologia di 
base nota in anamnesi.

Introduzione
Questo capitolo comprende forme di cefalee pri-
marie tra loro eterogenee. Sono raggruppate in 
quattro categorie e codificate in sequenza come già 
riportato nella edizione della ICHD-3.
1. Cefalee associate a sforzo fisico:

4.1 Cefalea primaria da tosse
4.2 Cefalea primaria da attività fisica
4.3  Cefalea primaria associata ad attività sessuale
4.4  Cefalea primaria “a rombo di tuono”

2. Cefalee attribuite all’azione di uno stimolo fi-
sico diretto (considerate primarie poiché deter-
minate da uno stimolo fisiologico):
 4.5 Cefalea da stimolo freddo
 4.6 Cefalea da pressione esterna

3. Cefalee epicraniche (ad es. dolore cranico del 
cuoio capelluto)
 4.7 Cefalea primaria trafittiva
 4.8 Cefalea nummulare (come riportato A4.11 

Epicrania fugax nell’Appendice)
4. Miscellanea di altre cefalee primarie

 4.9 Cefalea ipnica
 4.10 NDPH-Cefalea quotidiana persistente  di 

nuova insorgenza - New daily persistent 
headache.

La patogenesi di queste forme di cefalea è scarsa-
mente conosciuta così come le indicazioni terapeu-
tiche fanno riferimento a segnalazioni aneddotiche 
e a trial non controllati. Le cefalee con le caratte-
ristiche cliniche simili a queste forme possono 
essere sintomatiche di altre patologie (ad es. cefa-

lee secondarie); al primo esordio richiedono una 
valutazione più approfondita mediante imaging 
e/o altri esami appropriati. L’esordio di alcune 
di queste cefalee (ad es. 4.2 Cefalea primaria da at-
tività fisica; 4.3 Cefalea primaria associata ad attività 
sessuale; 4.4 Cefalea primaria a rombo di tuono) può 
presentarsi in forma talmente acuta da far recare 
i soggetti affetti presso il Pronto Soccorso. Queste 
sono le forme di cefalea che necessitano di un’at-
tenta valutazione clinica e strumentale (in partico-
lare, neuroimaging).

4.1 Cefalea primaria da tosse
Terminologia utilizzata in precedenza: Cefalea da tos-
se benigna, Cefalea da manovra di Valsalva.
Descrizione: Cefalea scatenata da colpi di tosse o 
manovra di Valsalva, non da esercizio fisico pro-
lungato, in assenza di altre patologie intracraniche.

Criteri diagnostici:
A. Almeno due episodi di cefalea che soddisfino i 

criteri B-D
B. È scatenata e si manifesta solo in concomitanza 

con colpi di tosse, sforzi fisici e/o altra mano-
vra di Valsalva1

C. Esordio improvviso2

D. La durata è compresa tra 1 secondo e 2 ore2

E. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-33.

Note:
1. La cefalea compare pochi secondi dopo colpi di tosse o altro 

stimolo.
2. Il dolore della cefalea da tosse raggiunge l’apice in breve 

tempo per poi regredire in un tempo compreso tra diversi 
secondi e pochi minuti (sebbene alcuni soggetti descrivano il 
dolore da lieve a moderato anche nelle due ore successive).

3. La sindrome della cefalea da tosse è sintomatica in circa il 
40% dei casi nella maggior parte dei casi si tratta di pazien-
ti portatori di malformazione di Arnold-Chiari tipo I. Altre 
cause descritte sono: ipotensione liquorale spontanea, pato-
logie del circolo carotideo e vertebrobasilare, tumori della 
fossa cranica media o posteriore, cisti mesencefalica, impres-
sione basilare, platibasia, ematoma subdurale, aneurismi ce-
rebrali e sindrome da vasocostrizione cerebrale reversibile. 
Il neuroimaging riveste un ruolo importante nella ricerca di 
possibili lesioni o anomalie intracraniche. Visto che i tumori 
sottotentoriali rappresentano più del 50% di lesioni occu-
panti spazio intracraniche nei bambini, nei pazienti in età 
pediatrica la cefalea da tosse deve sempre far ipotizzare una 
cefalea sintomatica.

Commenti: 4.1 Cefalea primaria da tosse è una for-
ma piuttosto rara che riguarda circa l’1% di tutti 
i cefalalgici che si rivolgono a neurologi sebbene 
uno studio condotto presso un reparto di pato-
logie respiratoria riporti che circa un quinto dei 
soggetti che presentavano tosse riportavano anche 
cefalea da tosse. 4.1 Cefalea primaria da tosse è di 
solito bilaterale e posteriore, colpisce prevalente-
mente pazienti di età superiore a 40 anni. Esiste 
una correlazione significativa tra la frequenza dei 
colpi di tosse e l’intensità della cefalea. Sono stati 
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descritti sintomi associati quali vertigine, nausea e 
disturbi del sonno in circa 2/3 dei pazienti con 4.1 
Cefalea primaria da tosse. Sebbene 4.1 Cefalea prima-
ria da tosse risponda all’indometacina (50-200 mg/
die), la reale efficacia è stata provata in pochi casi 
sintomatici.

4.1.1 Probabile cefalea primaria da tosse
Criteri diagnostici:
A. Uno dei seguenti:

1. un singolo episodio di cefalea che soddisfi i 
criteri B-D

2. almeno due episodi di cefalea che soddisfino 
il criterio B e almeno uno dei criteri C e D

B. È scatenata e si manifesta solo in concomitanza 
con colpi di tosse, sforzi fisici e/o altra mano-
vra di Valsalva

C. Esordio improvviso
D. La durata è compresa tra 1 secondo e 2 ore
E. Non soddisfa i criteri ICHD-3 per alcun altro 

tipo di cefalea
F. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

4.2 Cefalea primaria da attività 
fisica
Terminologia utilizzata in precedenza: Cefalea prima-
ria da sforzo, Cefalea da sforzo benigna.

Codificata altrove come: Emicrania indotta da attivi-
tà fisica codificata in 1. Emicrania considerando la 
tipologia ed il sottotipo di classificazione.

Descrizione: Cefalea indotta da qualsiasi attività fi-
sica in assenza di altre patologie intracraniche.

Criteri diagnostici:
A. Almeno due episodi di cefalea che soddisfino i 

criteri B e C
B. È scatenata e si manifesta solo durante o dopo 

un’attività fisica intensa
C. La durata è <48 ore
D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-31.

Nota:
1. Esistono casi sintomatici. Al primo episodio è indispensabile 

l’esclusione di: emorragia subaracnoidea, dissecazione arte-
riosa e sindrome da vasocostrizione cerebrale reversibile.

Commenti: Le temperature elevate o l’altitudine fa-
voriscono l’insorgenza di 4.2 Cefalea primaria da at-
tività fisica. Forme di sottotipi come ad esempio la 
”cefalea dei sollevatori di peso“ sono riconosciute 
ma non classificate. Diversamente per le cefalee 
classificate come 4.1 Cefalea primaria da tosse che 
può essere determinata da una serie prolungata 
di sforzi di breve durata (ad es. manovre simil-

Valsalva); come 4.2 Cefalea primaria da attività fisica 
che di solito è dovuta a sforzi fisici intensi.
La cefalea aveva carattere pulsante nella maggior 
parte dei soggetti valutati nello studio Vågå (tale 
percentuale era minore negli adolescenti tra i quali 
peraltro la durata era inferiore a 5 minuti in circa la 
metà dei casi). Esistono alcune segnalazioni di ef-
ficacia dell’ergotamina tartrato nella prevenzione 
di tale cefalea. L’indometacina è risultata efficace 
nella maggior parte dei casi. Il meccanismo fisio-
patologico che è alla base di 4.2 Cefalea primaria da 
attività fisica è sconosciuto anche se molti studiosi 
ipotizzano un’origine vascolare dovuta alla disten-
sione delle pareti venose o arteriose che si verifica 
durante l’esercizio fisico inducendo dolore. Recen-
ti evidenze indicano che 4.2 Cefalea primaria da atti-
vità fisica ha un’elevata prevalenza nei soggetti che 
presentano un’insufficienza valvolare della vena 
giugulare interna (70% degli affetti verso 20% dei 
controlli) e che la congestione venosa intracranica 
generata dal flusso retrogrado della vena giugula-
re rappresenti il meccanismo patogenetico.

4.2.1 Probabile cefalea primaria da attività 
fisica

Criteri diagnostici:
A. Uno dei seguenti:

1. un singolo episodio di cefalea che soddisfi i 
criteri B e C

2. almeno due episodi di cefalea che soddisfino 
il criterio B ma non il criterio C

B. È scatenata e si manifesta solo durante o dopo 
un’attività fisica intensa

C. La durata è <48 ore
D. Non soddisfa i criteri ICHD-3 per alcun altro 

tipo di cefalea
E. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

4.3 Cefalea primaria associata 
 ad attività sessuale

Terminologia utilizzata in precedenza: Cefalea ses-
suale benigna, Cefalea sessuale vascolare benigna; 
cefalea da coito, cefalea da rapporto sessuale, cefa-
lea orgasmica, cefalea sessuale.

Codificata altrove come: La cefalea posturale che 
compare dopo il coito dovrebbe essere classificata 
come 7.2.3 Cefalea attribuita ad ipotensione liquo-
rale spontanea dovuta a fuoruscita di liquor cefa-
lorachidiano.

Descrizione: La cefalea è determinata dall’attività 
sessuale, compare come un dolore latente bilate-
rale durante la fase di eccitamento ed improvvisa-
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mente diventa intenso durante l’orgasmo in assen-
za di altre patologie intracraniche.

Criteri diagnostici:
A. Almeno due episodi di cefalea e/o dolore al 

collo che soddisfino i criteri B-D
B. È scatenata e si manifesta solo durante l’attività 

sessuale
C. Almeno uno o entrambi dei seguenti:

1. aumento di intensità con l’aumentare dell’ec-
citazione sessuale

2. intensità immediatamente esplosiva appena 
prima o durante l’orgasmo

D. La durata è compresa tra 1 minuto e 24 ore con 
intensità severa e/o fino a 72 ore con intensità 
lieve

E. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-31,2.

Note:
1. 4.3 Cefalea primaria da attività sessuale non è associata a distur-

bi della coscienza, vomito o sintomi di tipo visivo, sensitivo 
o motorio (che possono essere presenti nelle forme sinto-
matiche). Al primo episodio di cefalea da attività sessuale è 
indispensabile escludere: emorragia subaracnoidea, disseca-
zione arteriosa e sindrome da vasocostrizione cerebrale re-
versibile (RCVS).

2. La comparsa di plurimi episodi di cefalea intensa durante 
l’attività sessuale deve sempre far ipotizzare una 6.7.3 Cefa-
lea attribuita a sindrome da vasocostrizione cerebrale reversibile, 
che deve essere esclusa con adeguati esami dineuroimaging 
vascolare (angiografia, angioRM, angioTAC) o Doppler tran-
scranico. L’ipotesi di non riuscire ad avere evidenza della va-
socostrizione in fase precoce deve essere sempre considerata, 
pertanto potrebbe essere necessario programmare successivi 
controlli di neuroimaging vascolare.

Commenti: Due sottotipi (Cefalea preorgasmica e Ce-
falea orgasmica) erano stati inclusi nelle edizioni 
ICHD-I e ICHD-II ma studi clinici non sono stati in 
grado di differenziarli; per cui, 4.3 Cefalea associata 
ad attività sessuale è stata classificata come gruppo 
a parte con varie manifestazioni cliniche. Recenti 
studi hanno dimostrato che fino al 40% di tutti i ca-
si ha un decorso cronico nell’arco di oltre un anno.
Alcuni soggetti affetti riferiscono un solo episodio 
di 4.3 Cefalea primaria associata ad attività sessuale 
durante la loro vita; questa forma dovrebbe essere 
diagnosticata come 4.3.1 Probabile cefalea primaria 
associata all’attività sessuale.
Per ulteriori  studi su questo tipo di mal di testa, si 
raccomanda di includere solo i pazienti con alme-
no due attacchi. 
Dati epidemiologici hanno chiarito che 4.3 Cefalea 
primaria associata ad attività sessuale può presen-
tarsi a qualsiasi età con vita sessuale attiva, è più 
frequente negli uomini rispetto alle donne (con 
rapporto M/F compreso tra 1,2:1 e 3:1), non è cor-
relata al tipo di attività sessuale, nella maggior 
parte dei casi non è accompagnata da sintomato-
logia autonomica e vegetativa, è bilaterale in 2/3 
ed unilaterale in 1/3 dei casi ed è diffusa o con se-

de occipitale nell’80% dei casi. La frequenza degli 
attacchi di 4.3 Cefalea primaria associata ad attività 
sessuale dovrebbe essere correlata con la frequenza 
dell’attività sessuale.

4.3.1 Probabile cefalea primaria associata ad 
attività sessuale
Criteri diagnostici:
A. Uno dei seguenti:

1. un singolo episodio di cefalea che soddisfi i 
criteri B-D

2. almeno due episodi di cefalea che soddisfino 
il criterio B e almeno uno ma non entrambi i 
criteri C e D

B. È scatenata e si manifesta solo durante l’attività 
sessuale

C. Almeno uno o entrambi dei seguenti:
1. aumento di intensità con l’aumentare dell’ec-

citazione sessuale
2. intensità immediatamente esplosiva appena 

prima o durante l’orgasmo
D. La durata è compresa tra 1 minuto e 24 ore con 

intensità severa e/o fino a 72 ore con intensità 
lieve

E. Non soddisfa i criteri ICHD-3 per nessun altro 
tipo di cefalea

F. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

4.4 Cefalea primaria “a rombo di 
tuono”
Terminologia utilizzata in precedenza: Cefalea a rom-
bo di tuono benigna.
Codificata altrove come: 4.1 Cefalea primaria da tos-
se; 4.2 Cefalea primaria da attività fisica; 4.3 Cefalea 
primaria associata ad attività sessuale, tutte possono 
presentarsi con le caratteristiche cliniche della Ce-
falea a rombo di tuono; in questo caso la cefalea 
dovrà essere diagnosticata in base ai fattori scate-
nanti.
Descrizione: L’esordio improvviso ed il dolore di 
elevata intensità di questa cefalea talvolta potreb-
be mimare la rottura di formazioni aneurismati-
che, in assenza di altre patologie intracraniche.

Criteri diagnostici:
A. Cefalea intensa che soddisfi i criteri B e C
B. Esordio improvviso, con raggiungimento del 

picco di massima intensità in <1 minuto
C. Durata ≥5 minuti.
D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-31,2.

Note:
1. La Cefalea a rombo di tuono è spesso associata  a gravi di-

sturbi vascolari intracranici, in particolare emorragia sub-
aracnoidea: è necessario, dunque, escludere questa e una 
serie di altre condizioni patologiche, tra cui emorragia in-
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tracerebrale, trombosi venosa cerebrale, malformazioni va-
scolari (principalmente aneurisma), dissezione arteriosa (in-
tra- ed extracranica), sindrome da vasocostrizione cerebrale 
reversibile (RCVS) ed apoplessia ipofisaria.

 Altre cause organiche di cefalea a rombo di tuono sono: 
meningite, cisti colloide del terzo ventricolo, ipotensione li-
quorale spontanea e sinusite acuta (particolarmente da ba-
rotrauma). 4.4 Cefalea primaria ”a rombo di tuono“ dovrebbe 
essere diagnosticata dopo aver escluso tutte le altre cause 
organiche; questo comporta la necessità di rilevare la norma-
lità di tutti gli esami di neuroimaging cerebrali e vascolari e 
dell’esame di laboratorio del liquido cefalorachidiano.

2. La vasocostrizione non è rilevata nella fase iniziale della 
RCVS. Per questo motivo, non andrebbe posta, neance tem-
poraneamente, la diagnosi probabile di cefale a rombo di tuono.

Commenti: Sono scarse le evidenze sulla esisten-
za della forma primaria pertanto la ricerca di una 
causa sottostante deve essere rapida e completa.

4.5 Cefalea da stimolo freddo

Descrizione: La cefalea esordisce con l’applicazione 
esternamente al capo di uno stimolo freddo op-
pure quando viene ingerita una sostanza fredda o 
inalata aria fredda.

4.5.1 Cefalea attribuita all’applicazione 
esterna di stimolo freddo
Descrizione: La cefalea esordisce con l’esposizio-
ne del capo senza alcuna protezione a bassissime 
temperature.

Criteri diagnostici:
A. Almeno 2 episodi di cefalea acuta che soddisfi-

no i criteri B e C
B. È scatenata e si manifesta solo in seguito all‘ap-

plicazione al capo di uno stimolo freddo ester-
no

C. La cefalea si risolve entro 30 minuti dalla rimo-
zione dello stimolo freddo

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commenti: Questa cefalea è dovuta al raffred-
damento esterno del capo quando il soggetto è 
esposto a basse temperature ad es. durante le im-
mersioni o durante la crioterapia. Alcuni soggetti 
presentano cefalea intensa, di breve durata, trafit-
tivo, localizzata al centro della fronte, anche se in 
altri casi il dolore può avere localizzazione unila-
terale a livello temporale, frontale o retrorbitario.

4.5.2 Cefalea attribuita a ingestione di 
sostanze fredde o inalazione di aria fredda

Terminologia utilizzata in precedenza: Cefalea da in-
gestione di gelato, Cefalea da cervello congelato.

Descrizione: Il dolore di questa cefalea è frontale 
oppure temporale, intenso e compare al passaggio 
nel palato e a livello della parete posteriore della 

faringe di sostanze fredde (solide, liquide o gasso-
se) in soggetti predisposti.

Criteri diagnostici:
A. Almeno 2 episodi di cefalea acuta frontale o 

temporale che soddisfino i criteri B e C
B. È scatenata e si manifesta immediatamente do-

po uno stimolo freddo a livello del palato e/o 
della parete posteriore della faringe, da inge-
stione di cibi o bevande freddi o da inalazione 
di aria fredda

C. La cefalea si risolve entro 10 minuti dalla rimo-
zione dello stimolo freddo

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commenti: 4.5.2 Cefalea attribuita a ingestione di so-
stanze fredde o inalazione di aria fredda è frequente 
nella popolazione generale specialmente nei sog-
getti affetti 1. Emicrania. La causa più comune di 
questa cefalea è l’ingestione rapida di ghiaccio 
tritato oppure di gelato. La cefalea è frontale o 
temporale e più comunemente bilaterale (ma può 
essere localizzata al lato dove si verifica normal-
mente l’emicrania in coloro che già soffrono di ce-
falea unilaterale).

4.5.3 Probabile cefalea da stimolo freddo
Criteri diagnostici:
A. Un singolo episodio di cefalea che soddisfi i cri-

teri B e C
B. È scatenata e si manifesta solo durante o imme-

diatamente dopo uno stimolo freddo applicato 
esternamente al capo, oppure ingestione di so-
stanze fredde o inalazione di aria fredda

C. La cefalea si risolve entro 10 minuti dalla rimo-
zione dello stimolo freddo

D. Non soddisfa i criteri ICHD-3 per altre forme di 
cefalea

E. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commenti: Sottotipi codificabili sono 4.5.3.1 Cefalea 
attribuita probabilmente all’applicazione esterna di sti-
molo freddo e 4.5.3.2 Cefalea attribuita probabilmente 
all’ingestione di sostanze fredde o all’inalazione di aria 
fredda.

4.6 Cefalea da pressione esterna

Descrizione: Cefalea dovuta a compressione o tra-
zione dei tessuti pericranici

Commenti: 4.6 Cefalea da pressione esterna è una cefa-
lea primaria poiché la compressione e la trazione 
sono stimoli fisiologici di lieve entità per causare 
un danno dello scalpo; in altre parole, sono stimoli 
fisiologici.
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4.6.1 Cefalea da compressione esterna
Criteri diagnostici:
A. Almeno due episodi di cefalea che soddisfino i 

criteri B-D
B. È scatenata e si manifesta solo entro 1 ora du-

rante la prolungata compressione esterna della 
fronte o dello scalpo

C. La cefalea ha intensità massima nell’area sotto-
posta alla compressione

D. La cefalea si risolve entro 1 ora dalla rimozione 
della compressione

E. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

4.6.2 Cefalea da trazione esterna

Terminologia utilizzata in precedenza: Cefalea da co-
da di cavallo
Descrizione: Cefalea dovuta alla trazione dei tessuti 
pericranici, senza danneggiare lo scalpo.

Criteri diagnostici:
A. Almeno due episodi di cefalea che soddisfino i 

criteri B-D
B. È scatenata e si manifesta solo durante la pro-

lungata trazione esterna dello scalpo
C. La cefalea ha intensità massima nell’area sotto-

posta alla trazione
D. La cefalea si risolve entro 1 ora dalla rimozione 

della trazione
E. Non meglio inquadrata da altra diagnosi defi-

nita da ICHD-3.

Commenti: La durata della cefalea dipende dalla 
severità e dalla durata della trazione esterna. Il do-
lore è di elevata intensità nel sito dove avviene la 
trazione e spesso si estende ad altre zone del capo.

4.6.3 Probabile cefalea da pressione esterna
Criteri diagnostici:
A. Una delle seguenti condizioni:

1) un singolo episodio di cefalea che soddisfi i 
criteri B-D

2) almeno due episodi di cefalea che soddisfino 
il criterio B e uno fra i criteri C e D, ma non 
entrambi

B. È scatenata e si manifesta solo durante una 
compressione o una trazione prolungata della 
fronte e/o dello scalpo

C. La cefalea ha intensità massima nell’area sotto-
posta alla compressione o trazione

D. La cefalea si risolve entro 1 ora dalla rimozione 
della compressione o della trazione

E. Non soddisfa i criteri ICHD-3 per altre forme di 
cefalea.

F. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commenti: Sottotipi codificabili sono 4.6.3.1 Proba-
bile cefalea da compressione esterna e 4.6.3.2 Probabile 
cefalea da trazione esterna.

4.7  Cefalea primaria trafittiva
Terminologia utilizzata in precedenza: dolori come 
colpi da rompighiaccio, colpi e scosse, sindrome 
dell’ago in un occhio, oftalmodinia periodica, do-
lore acuto di breve durata.

Descrizione: Dolore trafittivo ben localizzato di 
breve durata che compare improvvisamente in as-
senza di altre patologie organiche delle strutture 
anatomiche o dei nervi cranici.

Criteri diagnostici:
A. Dolore al capo che si manifesta spontaneamen-

te come una fitta singola oppure come una serie 
di fitte e che soddisfi i criteri B-D

B. Ogni fitta ha una durata non superiore ad alcu- 
ni secondi1

C. Le fitte si presentano con frequenza irregolare, 
da una a molte volte al giorno2

D. Non sono presenti sintomi autonomici cranici
E. Non meglio definita da altra diagnosi ICHD-3.

Note:
1. Studi dimostrano che nell’80% dei casi le fitte durano fino a 3 

secondi; raramente raggiungono i 10-120 secondi.
2. La frequenza degli attacchi è in genere bassa (uno o pochi 

attacchi al giorno). In casi rari, le fitte si ripetono per giorni; è 
stato descritto un caso di status con durata di una settimana.

Commenti: La pratica clinica ha confermato la vali-
dità di questi criteri diagnostici per 4.7 Cefalea pri-
maria trafittiva poiché consentono di diagnosticare 
la cefalea primaria caratterizzata da dolore trafitti-
vo, non classificato nell’ICHD-II.
4.7 Cefalea primaria trafittiva nel 70% dei casi in-
teressa le regioni extra-trigeminali. La sede è ge-
neralmente variabile e solo in 1/3 dei pazienti si 
presenta sempre nella stessa sede: in questi ultimi 
casi vanno escluse lesioni strutturali nella sede del 
dolore o dei nervi cranici afferenti.
Pochi pazienti presentano sintomi d’accompagna-
mento che tuttavia non includono sintomi autono-
mici cranici e questo rappresenta un criterio cli-
nico per differenziare 4.7 Cefalea primaria trafittiva 
da 3.3 Attacchi di cefalea unilaterale nevralgiforme di 
breve durata.
4.7 Cefalea primaria trafittiva è spesso riferita da sog-
getti affetti da 1. Emicrania, in questi casi il dolore 
si presenta nello stesso lato del dolore emicranico.

4.7.1 Probabile cefalea primaria trafittiva
Criteri diagnostici:
A. Dolore al capo che si manifesta spontaneamen-

te come una fitta singola oppure come una serie 
di fitte

B.  Soddisfi solo 2 dei criteri B-D
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1. Ogni fitta ha una durata non superiore ad al-
cuni secondi

2. Le fitte si presentano con frequenza irregola-
re, da una a molte volte al giorno

3. Non sono presenti sintomi autonomici 
cranici

C. Non soddisfa i criteri ICHD-3 per nessun altro 
tipo di cefalea

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

4.8 Cefalea nummulare

Terminologia utilizzata in precedenza: Cefalea a for-
ma di moneta.

Descrizione: Il dolore di questa cefalea è di durata 
altamente variabile, spesso cronico che si presenta 
in una regione circoscritta dello scalpo e in assenza 
di alcuna lesione strutturale.

Criteri diagnostici:
A. Dolore al capo continuo o intermittente che 

soddisfi il criterio B
B. Percepito esclusivamente in un’area dello 

scalpo, con tutte le seguenti 4 caratteristiche: 
1. contorni netti
2. grandezza e forma fisse
3. forma circolare o ellittica
4. diametro da 1 a 6 cm

C. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-31.

Nota:
1. Altre cause, in particolare lesioni strutturali e dermatologi-

che, sono state escluse mediante anamnesi, esame obiettivo e 
appropriate indagini.

Commenti: L’area dolorosa può avere qualsiasi lo-
calizzazione ma più spesso è riferita in regione pa-
rietale. Sono rari i casi bi o multifocali, in cui ogni 
area sintomatica presenta tutte le caratteristiche di 
cefalea nummulare. L’intensità del dolore è gene-
ralmente lieve o moderata, occasionalmente seve-
ra. Possono presentarsi esacerbazioni spontanee o 
dopo stimolo, sovraimposte al dolore di fondo. La 
durata è altamente variabile: è descritta la forma 
cronica (presente per più di 3 mesi) in circa il 75% 
dei casi pubblicati, ma in altri casi la durata va-
ria da secondi a giorni. Nell’area affetta è presente 
una combinazione variabile di: ipoestesia, diseste-
sie, parestesie, allodinia e/o dolorabilità locale.

4.8.1 Probabile cefalea nummulare
Criteri diagnostici:
A. Dolore al capo continuo o intermittente che 

soddisfi il criterio B
B. Percepito esclusivamente in un’area dello scal-

po, con solo 3 delle seguenti 4 caratteristiche:

1. contorni netti
2. grandezza e forma fisse
3. forma circolare o ellittica
4. diametro da 1 a 6 cm

C. Non soddisfa i criteri ICHD-3 per alcun altro 
tipo di cefalea

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

4.9 Cefalea ipnica

Terminologia utilizzata in precedenza: Sindrome da 
cefalea ipnica, cefalea da sveglia di orologio.

Descrizione: Si tratta di attacchi di cefalea frequenti 
ricorrenti che compaiono solo durante il sonno de-
terminando il risveglio, della durata fino a 4 ore, 
in assenza di altri sintomi attribuibili ad altre pa-
tologie.

Criteri diagnostici:
A. Cefalea ricorrente che soddisfi i criteri B-E
B. Si manifesta esclusivamente durante il sonno e 

causa il risveglio del soggetto
C. Si verifica in ≥10 giorni al mese da >3 mesi
D. Dura ≥15 minuti e fino a 4 ore dopo il risveglio
E. Non sono presenti sintomi autonomici cranici o 

irrequietezza motoria
F. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-31,2.

Note:
1. È necessario porre diagnosi differenziale con ogni tipo o 

sottotipo di 3. Cefalee autonomico-trigeminali, soprattutto la 
3.1 Cefalea a grappolo.

2. Altre possibili cause di cefalea ad insorgenza durante il 
sonno e con conseguente risveglio devono essere escluse, 
in particolare la sindrome da apnee notturne, l’ipertensione 
arteriosa notturna, l’ipoglicemia, l’uso eccessivo di farmaci e 
altre patologie intracraniche. La presenza della sindrome da 
apnee notturne non esclude tuttavia la diagnosi di 4.9 Cefalea 
ipnica.

Commenti: Uno studio recente indica che questi cri-
teri classificativi introdotti nell’edizione ICHD-3 
beta, sono più specifici per la diagnosi di 4.9 Cefa-
lea ipnica di quelli introdotti con la versione ICHD-
II. 4.9 Cefalea ipnica, in genere esordisce dopo i 50 
anni, anche se talvolta l’esordio avviene in età più 
giovane. Il dolore è di solito lieve o moderato, se-
vero in 1/5 dei pazienti. È bilaterale in circa 2/3 
dei casi. La durata degli attacchi di solito è varia 
da 15 a 180 minuti, anche se durate maggiori sono 
state descritte. In alcuni casi il dolore è persistente 
con cefalea quotidiana o quasi quotidiana anche se 
esiste anche un sottotipo episodico (<15 giorni al 
mese). Sebbene sia stato ritenuto che le caratteri-
stiche della 4.9 Cefalea ipnica fossero di tipo tensi-
vo, studi recenti hanno segnalato la possibilità di 
caratteristiche di tipo emicranico con presenza di 
nausea. L’esordio di 4.9 Cefalea ipnica non è corre-
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lato allo stadio del sonno. Uno studio di risonanza 
magnetica ha dimostrato la riduzione del volume 
della sostanza grigia ipotalamica nei soggetti affet-
ti da 4.9 Cefalea ipnica.
Il trattamento con litio, caffeina, melatonina e in-
dometacina si è dimostrato efficace in molti casi 
descritti.

4.9.1 Probabile cefalea ipnica
Criteri diagnostici:
A. Cefalea ricorrente che soddisfi il criterio B e C
B. Comparsa durante il sonno che prova risveglio
C. Solo due dei seguenti:

1. Si verifica in ≥10 giorni al mese da >3 mesi
2. Dura ≥15 minuti e fino a 4 ore dopo il risve-

glio
3. Assenza di sintomi autonomici cranici o di 

irrequietezza motoria
D. Non soddisfa i criteri ICHD-3 per alcun altro 

tipo di cefalea
E. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

4.10 NDPH – Cefalea quotidiana 
persistente di nuova insorgenza 
(New Daily Persistent  Headache)

Terminologia utilizzata in precedenza: Cefalea croni-
ca con esordio acuto, cefalea cronica de novo.

Descrizione: Cefalea con dolore persistente, quoti-
diano dall’esordio di cui il soggetto ha un chiaro 
ricordo. Il dolore perde queste caratteristiche nel 
corso del tempo e può diventare un dolore simil-
emicranico o da cefalea tensiva o avere caratteristi-
che cliniche di entrambe.

Criteri diagnostici:
A. Cefalea persistente che soddisfi i criteri B e C
B. Inizio ben definito e con chiaro ricordo del pa-

ziente con dolore divenuto, entro 24 ore, conti-
nuo e non remittente

C. Presente da >3 mesi
D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-31-4.

Note:
1. 4.10 Cefalea quotidiana persistente di nuova insorgenza è una 

forma unica poiché quotidiana sin dall’esordio, diventa 
precocemente senza remissioni e compare generalmente in 
assenza di pregressa storia di cefalea. I soggetti affetti da 
questo disturbo invariabilmente ricordano e descrivono con 
precisione il momento di esordio; in caso contrario, deve es-
sere posta un’altra diagnosi. Tuttavia soggetti con anamnesi 
di cefalea (1. Emicrania o 2. Cefalea di tipo tensivo) non sono 
esclusi da questa diagnosi ma non devono riportare un peg-
gioramento della frequenza della pregressa cefalea prima 
dell’insorgenza di NDPH. Allo stesso modo, i pazienti con 

precedente cefalea non dovrebbero descrivere la riesacerba-
zione associata o consegue a un uso eccessivo di farmaci.

2. 4.10 Cefalea quotidiana persistente di nuova insorgenza può pre-
sentare caratteristiche suggestive per 1. Emicrania o 2. Cefalea 
di tipo tensivo. Anche se possono essere soddisfatti i criteri 
per 1.3 Emicrania cronica e/o 2.3 Cefalea di tipo tensivo cronica, 
la diagnosi deve essere di 4.10 Cefalea quotidiana persistente di 
nuova insorgenza ogni volta che sono soddisfatti i criteri per 
questa diagnosi. Al contrario, quando i criteri diagnostici 
soddisfano sia 4.10 Cefalea quotidiana persistente di nuova insor-
genza che 3.4 Hemicrania Continua, quest’ultima è la diagnosi 
da assegnare.

3. L’uso di farmaci sintomatici può superare i limiti definiti co-
me causa di 8.2 Cefalea da uso eccessivo di farmaci. In questi 
casi, la diagnosi di 4.10 Cefalea quotidiana persistente di nuova 
insorgenza non può essere posta a meno che l’esordio della 
cefalea quotidiana non sia chiaramente precedente all’uso 
eccessivo di farmaci. In questo caso, dovrebbero essere poste 
entrambe le diagnosi 4.10 Cefalea quotidiana persistente di nuo-
va insorgenza e 8.2 Cefalea da uso eccessivo di farmaci.

4. In tutti i casi, dovrebbero essere escluse altre cefalee seconda-
rie come 5.1 Cefalea attribuita a trauma cranico, 7.1 Cefalea attri-
buita ad incrementata pressione liquorale e 7.2 Cefalea attribuita a 
ridotta pressione liquorale.

Commenti: 4.10 NDPH presenta due sottotipi: un 
sottotipo auto-limitante che in genere si risolve 
nell’arco di parecchi mesi senza terapia e uno re-
frattario che è resistente a strategie terapeutiche 
aggressive. Questi non sono codificati separata-
mente.

4.10.1 Probabile NPDH
Criteri diagnostici:
A. Cefalea persistente che soddisfi i criteri B e C
B. Inizio ben definito e con chiaro ricordo del pa- 

ziente con dolore divenuto, entro 24 ore, conti-
nuo e non remittente

C. Presente per ≤3 mesi
D. Non soddisfa i criteri ICHD-3 per alcun altro 

tipo di cefalea
E. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.
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5.  CEFALEA ATTRIBUITA A TRAUMA 
 O LESIONE CRANICA E/O CERVICALE
 
 5.1 Cefalea acuta attribuita a trauma cranico
 5.1.1 Cefalea acuta attribuita a trauma   
   cranico moderato o severo
 5.1.2 Cefalea acuta attribuita a trauma   
   cranico lieve

5.2 Cefalea persistente attribuita a trauma 
 cranico
 5.2.1 Cefalea persistente attribuita a    
   trauma cranico moderato o severo

 

 5.2.2 Cefalea persistente attribuita a    
   trauma cranico lieve

5.3 Cefalea acuta attribuita a colpo di frusta

5.4 Cefalea persistente attribuita a colpo di   
 frusta

5.5 Cefalea acuta attribuita a craniotomia

5.6 Cefalea persistente attribuita a craniotomia

capitolo 5

Cefalea attribuita 
a trauma o lesione cranica 

e/o cervicale



© International Headache Society 2018

66  ICHD-3 

Introduzione alle cefalee 
secondarie
Quando un paziente presenta una cefalea per la pri-
ma volta, o un nuovo tipo di cefalea, e allo stesso 
tempo sviluppa tumore cerebrale, è semplice con-
cludere che la cefalea è secondaria al tumore. Questi 
pazienti devono ricevere una sola diagnosi di cefa-
lea - 7.4 Cefalea attribuita a neoformazione intracranica 
(o uno dei suoi sottotipi) – anche quando la cefalea 
sembra fenomenologicamente emicrania, cefalea 
di tipo tensivo o cefalea a grappolo. In altre parole, 
una cefalea de novo che si verifica con un’altra pa-
tologia riconosciuta come in grado di causare mal 
di testa è sempre diagnosticata come secondaria.
La situazione è diversa quando il paziente ha una 
precedente cefalea primaria che peggiora in stret-
ta relazione temporale con il verificarsi di un’altra 
patologia. Esistono tre possibili spiegazioni per 
questo peggioramento: è una coincidenza; è un 
aggravamento della cefalea primaria, causalmente 
correlata all’altra patologia; rappresenta una nuo-
va cefalea, di nuovo causalmente correlata all’altra 
patologia. Le regole generali per l’attribuzione svi-
luppate nell’ ICHD-II hanno permesso una o due 
diagnosi in tali circostanze, ma basate sul giudizio 
clinico. Esse sono state modificate nell’ ICHD-3 be-
ta per essere meno aperte all’interpretazione, e tali 
modifiche sono state mantenute.

1. Quando una nuova cefalea si verifica per la prima 
volta in stretta relazione temporale con un’altra 
patologia che è nota per causare mal di testa, o 
soddisfa altri criteri causali per tale patologia, la 
nuova cefalea è codificata come una cefalea se-
condaria attribuita al disturbo causale. Questo 
rimane vero anche quando la cefalea ha le carat-
teristiche di un mal di testa primario (emicrania, 
cefalea di tipo tensivo, cefalea a grappolo o una 
tra le altre cefalee autonomiche trigeminali).

2. Quando una preesistente cefalea primaria di-
venta cronica o peggiora significativamente (di 
solito si considera un aumento della frequenza 
e/o dell’intensità almeno del doppio o più) in 
stretta relazione temporale con un tale patolo-
gia causale, dovrebbero essere attribuite sia la 
diagnosi della cefalea primaria che quella se-
condaria, a condizione che ci sia buona prova 
che la patologia possa causare cefalea.

L’ICHD-II ha standardizzato il formato dei criteri 
diagnostici per le cefalee secondarie, ma non senza 
problemi. Una revisione è stata adottata in ICHD-3 
beta, e anche questa viene mantenuta:

Criteri diagnostici generali per cefalea secondaria
A. Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B. È stata diagnosticata un’altra patologa scientifi-

camente documentata come in grado di causare 
cefalea1

C. Prove di causalità dimostrate da almeno due 
dei seguenti2:
1. la cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale all’inizio della presunta patologia cau-
sale

2. uno o entrambi i seguenti elementi:
a) la cefalea è significativamente peggiorata 

in parallelo al peggioramento della pato-
logia presunta causale

 b) la cefalea è notevolmente migliorata in 
parallelo al miglioramento della patolo-
gia presunta causale.

3. La cefalea ha caratteristiche tipiche per la pa-
tologia causale3

4. Esistono altre prove di causalità4

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Note:
1. Dal momento che la cefalea è estremamente diffusa, può 

verificarsi contemporaneamente con un’altra patologia per 
caso e senza una relazione causale. Pertanto, una cefalea se-
condaria può essere diagnosticata in maniera definita solo 
quando esistono prove solide, supportate da studi scien-
tifici pubblicati, che il disturbo specificato nel criterio B sia 
in grado di causare cefalea. Le prove scientifiche possono 
venire da grandi studi clinici che dimostrano stretta rela-
zione temporale tra il disturbo e l’evoluzione della cefalea 
dopo il trattamento di tale patologia, oppure da studi più 
piccoli che utilizzano tecniche radiologiche avanzate, esami 
del sangue o altri test paraclinici, anche se questi non sono 
prontamente disponibili per il medico che esegue la diagnosi 
e che userà questi criteri. In altre parole, i metodi di studio 
che non sono utili nell’uso routinario dei criteri diagnostici, 
possono comunque essere utili per stabilire relazioni causa-
li generali come la base del criterio B. Nell’intera ICHD-3, 
tuttavia,i criteri diagnostici si limitano alle informazioni 
ragionevolmente disponibili per la diagnosi del medico in 
una tipica situazione clinica.

2. I criteri generali richiedono la presenza di almeno due di-
stinte caratteristiche probatorie e consentono fino a quattro 
tipi di evidenze, come indicato. Non tutti questi quattro tipi 
sono appropriati per tutte le patologie, e non tutti e quattro 
devono far parte di criteri specifici per una specifica cefalea 
secondaria, quando questo è così. Ci sono alcune cefalee se-
condarie per le quali la prova della causalità dipende in ma-
niera preponderante dall’esordio nel tempo in relazione alla 
causa presunta. Esempi sono i sottotipi di 7.2 Cefalea attribu-
ita a ridotta pressione liquorale, che in generale è ortostatica, 
ma non per forza di cose, per cui questa caratteristica non 
può essere considerata un criterio diagnostico. In tali casi, il 
criterio D è di particolare importanza.

3. Un esempio è l’esordio improvviso (a rombo di tuono) 
della cefalea nella 6.2.2 Cefalea acuta attribuita ad emorragia 
subaracno idea (ESA) non traumatica. Le caratteristiche (se pre-
senti) devono essere specificate per ciascuna cefalea secon-
daria.

4. Questo deve essere specificato (se appropriato) per ogni ce-
falea secondaria. Un esempio di questo tipo di evidenza è la 
concordanza tra la sede della cefalea e la localizzazione di 
una presunta patologia causale. Un altro esempio è rappre-
sento dalle variazioni in parallelo tra le caratteristiche della 
cefalea (come intensità) e i marcatori di attività del presunto 
disturbo causale [ad es. cambiamenti sulle neuroimmagini o 
in altri indici laboratoristici (come la VES nella 6.4.1 Cefalea 
attribuita ad arterite a cellule giganti)].
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5. Cefalea attribuita a trauma o 
lesione cranica e/o cervicale
Commento generale
Cefalea primaria, secondaria o entrambe? Per 5. Cefalea 
attribuita a trauma o lesione cranica e/o cervicale si ap-
plicano le regole generali per l’attribuzione di una 
cefalea a una diversa condizione causale.
1. Quando una nuova cefalea si verifica per la pri-

ma volta in stretta relazione temporale con un 
trauma o una lesione cranica e/o cervicale, vie-
ne codificata come cefalea secondaria attribuita 
a trauma o lesione. Tale fatto resta valido anche 
quando la nuova cefalea abbia le caratteristiche 
di qualsiasi cefalea primaria classificata nella 
Parte Prima dell’ICHD-3.

2. Quando una cefalea preesistente con le caratte-
ristiche di una cefalea primaria diventa croni-
ca o va incontro a un significativo peggioramen-
to (inteso generalmente come un aumento di 
frequenza e/o severità fino a due o più volte) 
in stretta relazione temporale con un trauma o 
una lesione, si dovrebbero porre entrambe le 
diagnosi, quella della cefalea iniziale e quella di 
5. Cefalea attribuita a trauma o lesione cranica e/o 
cervicale (o uno dei suoi tipi o sottotipi), purché 
vi siano elementi probanti che la cefalea possa 
essere ritenuta secondaria.

Introduzione
5. Cefalea attribuita a trauma o lesione cranica e/o cer-
vicale costituisce una delle cefalee secondarie più 
frequenti. Nei primi tre mesi dall’esordio viene 
considerata acuta; se persiste oltre tale periodo 
viene designata come persistente. Tale periodo di 
tempo è conforme con i criteri diagnostici ICHD-
II, anche se è stato impiegato il termine persistente 
in sostituzione di cronico.
Non vi sono caratteristiche specifiche note per di-
stinguere i tipi di 5. Cefalea attribuita a trauma o le-
sione cranica e/o cervicale da altre cefalee; più spesso 
sono simili a quelle di 2. Cefalea di tipo tensivo o 1. 
Emicrania. Di conseguenza la loro diagnosi dipen-
de in larga misura dalla stretta relazione tempora-
le tra il trauma o la lesione e l’esordio della cefa-
lea. Conformemente a quelli dell’ICHD-II, i criteri 
diagnostici ICHD-3 per tutti i tipi di 5. Cefalea at-
tribuita a trauma o lesione cranica e/o cervicale richie-
dono necessariamente che la cefalea insorga entro 
7 giorni dal trauma o dalla lesione, o entro 7 gior-
ni dal recupero della coscienza e/o entro 7 giorni 
dalla ripresa della capacità di percepire o riferire il 
dolore. Sebbene questo intervallo di 7 giorni sia in 
qualche modo arbitrario e alcuni esperti obiettino 
che la cefalea possa insorgere dopo un periodo più 
lungo in una minoranza di pazienti, non vi sono 
attualmente sufficienti elementi per modificare 

questo requisito. Si auspicano ricerche che possa-
no testare i criteri diagnostici per A5.1.1.1 Cefalea 
acuta ad esordio tardivo attribuita a trauma cranico 
moderato o severo e A5.1.2.1 Cefalea acuta ad esordio 
tardivo attribuita a trauma cranico (vedere Appen-
dice).
La cefalea può presentarsi come un sintomo iso-
lato dopo il trauma o la lesione o come uno di 
una costellazione di sintomi, che comprendono 
solitamente vertigini, astenia, ridotta capacità di 
concentrazione, rallentamento psicomotorio, lievi 
turbe mnesiche, insonnia, ansia, cambiamenti di 
personalità e irritabilità. Quando diversi di questi 
sintomi insorgono dopo un trauma, si può consi-
derare il paziente affetto da sindrome post-com-
motiva.
La patogenesi della 5. Cefalea attribuita a trauma 
o lesione cranica e/o cervicale spesso non è chiara. 
Numerosi fattori che possono contribuire alla sua 
insorgenza comprendono, ma non solo limitati a 
questi, danno assonale, alterazioni metaboliche 
cerebrali, neuroinfiammazione, alterazioni emodi-
namiche cerebrali, una predisposizione genetica, 
fattori psicopatologici e aspettative del paziente 
di sviluppare cefalea dopo il trauma cranico. Stu-
di recenti, che hanno impiegato modalità avan-
zate di neuroimaging, suggeriscono potenziali 
vie per individuare anomalie cerebrali struttura-
li, funzionali e metaboliche conseguenti a traumi 
minori che non possono essere evidenziate dagli 
esami diagnostici convenzionali. Disturbi del son-
no e dell’umore post-traumatici, fattori scatenanti 
psico sociali e di altro tipo possono plausibilmen-
te influenzare l’insorgenza e la persistenza della 
cefalea.
L’uso eccessivo di farmaci per la terapia abortiva 
della cefalea può contribuire alla persistenza di 
quest’ultima dopo un trauma cranico attraverso lo 
sviluppo di 8.2 Cefalea da uso eccessivo di farmaci. I 
medici devono considerare questa possibilità ogni 
volta che una cefalea post-traumatica persiste oltre 
la fase iniziale post-trauma.
Fattori di rischio per l’insorgenza di 5. Cefalea attri-
buita a trauma o lesione cranica e/o cervicale possono 
includere una storia precedente di cefalea, di trau-
ma meno severo, il sesso femminile e la presenza 
di comorbidità psichiatriche. L’associazione tra 
traumi cranici ripetuti e l’insorgenza di cefalea do-
vrebbero essere ulteriormente studiate. La misura 
in cui l’aspettativa di un paziente di sviluppare 
una cefalea dopo un trauma cranico e il conten-
zioso che riguarda tale cefalea possano favorire il 
suo sviluppo e la sua persistenza, rappresenta un 
punto ancora ampiamente dibattuto. Le maggiori 
evidenze suggeriscono che la simulazione costitu-
isca un fattore causale solo in una esigua minoran-
za di pazienti.
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È stato riconosciuto che alcuni pazienti possano 
sviluppare cefalea dopo un trauma cranico mini-
mo – talmente minimo da non soddisfare i criteri 
nemmeno per trauma cranico lieve. Tale cefalea 
può iniziare dopo un singolo trauma o dopo trau-
matismi cranici minori ripetuti (come nei giocatori 
di rugby o di football americano). Tuttavia, la ce-
falea da trauma cranico minimo non è stata anco-
ra adeguatamente studiata e non vi sono pertanto 
sufficienti elementi per sostenere il suo riconosci-
mento e la sua inclusione nell’ICHD-3. Si auspica-
no ricerche sulla cefalea da trauma cranico mini-
mo, forse guidate dai criteri diagnostici per A5.8 
Cefalea acuta attribuita ad altro trauma o lesione del 
capo e/o del collo e A5.9 Cefalea persistente attribuita 
ad altro trauma o lesione del capo e/o del collo.
La 5. Cefalea attribuita a trauma o lesione cranica e/o 
cervicale viene riportata anche nei bambini, anche 
se meno spesso che negli adulti. Le manifestazioni 
cliniche dei tipi di cefalea sono simili nei bambini e 
negli adulti e i criteri diagnostici nei bambini sono 
gli stessi.

5.1 Cefalea acuta attribuita a trauma 
cranico
Codificata altrove: Il trauma dovuto a movimenti di 
accelerazione/decelerazione del capo, con flessio-
ne/estensione del collo, è classificato come colpo 
di frusta. La cefalea acuta attribuita a tale trauma 
è codificata come 5.3 Cefalea acuta attribuita a colpo 
di frusta. La cefalea acuta attribuita a craniotomia 
chirurgica eseguita per motivi diversi dal trauma 
cranico è codificata come 5.5 Cefalea acuta attribuita 
a craniotomia.

Descrizione: Cefalea di durata inferiore a 3 mesi 
causata da trauma cranico.

Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea che soddisfi i criteri C e D
B. Precedente trauma cranico1

C. Cefalea insorta entro 7 giorni dopo una delle 
seguenti condizioni:
1. trauma cranico
2. recupero della coscienza dopo il trauma cra-

nico
3. sospensione di farmaci che compromettano 

la capacità di percepire o riferire la cefalea 
dopo il trauma cranico

D. Uno dei seguenti requisiti:
1. la cefalea si è risolta entro 3 mesi dal suo 

esordio
2. la cefalea non si è ancora risolta ma non sono 

ancora trascorsi 3 mesi dal suo esordio
E.  Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

Nota:
1. Una lesione traumatica cranica è definita come un danno 

strutturale o funzionale provocato da forze esterne che agi-

scono sul capo. Queste comprendono l’impatto tra il capo 
e un oggetto, la penetrazione cranica da parte di un corpo 
estraneo, forze generate da spostamenti d’aria o esplosioni e 
altre ancora da definire.

Commento: Il requisito che la cefalea debba insor-
gere entro 7 giorni è in parte arbitrario (vedere 
‘Introduzione’ più sopra). Rispetto a un intervallo 
di tempo più lungo, il periodo di 7 giorni fornisce 
criteri diagnostici con specificità superiore per 5.1 
Cefalea acuta attribuita a trauma cranico (dimostra-
zione più probante di nesso causale) ma con una 
correlata perdita di sensibilità. Sono richiesti ulte-
riori studi per valutare se possa essere più appro-
priato un intervallo di tempo diverso. Nel frattem-
po, possono essere utilizzati i criteri in Appendice 
per A5.1.1.1 Cefalea acuta ad esordio tardivo attribuita 
a trauma cranico moderato o severo e A5.1.2.1 Cefa-
lea acuta ad esordio tardivo attribuita a trauma cranico 
lieve quando l’intervallo tra il trauma e l’esordio 
della cefalea sia superiore a 7 giorni.

5.1.1 Cefalea acuta attribuita a trauma 
cranico moderato o severo
Criteri diagnostici:
A. Cefalea che soddisfi i criteri per 5.1 Cefalea acuta 

attribuita a trauma cranico
B.  Trauma cranico associato con almeno una delle 

seguenti condizioni:
1. perdita di coscienza di durata >30 minuti
2. punteggio Glasgow Coma Scale (GCS) <13
3. amnesia post-traumatica di durata >24 ore1

4. alterazione dello stato di vigilanza di durata 
>24 ore

5. evidenza neuroradiologica di una lesione 
traumatica cranio-encefalica come frattura 
cranica, emorragia intracranica e/o contu-
sione cerebrale.

Nota:
1. La durata dell’amnesia post-traumatica è definita come il 

tempo trascorso tra il trauma cranico e la ripresa di un nor-
male e ininterrotto ricordo degli eventi.

5.1.2 Cefalea acuta attribuita a trauma 
cranico lieve
Criteri diagnostici:
A. Cefalea che soddisfi i criteri per 5.1 Cefalea acuta 

attribuita a trauma cranico
B. Trauma cranico che soddisfi entrambi i seguen-

ti requisiti:
1. non associato con alcuna delle seguenti con-

dizioni:
 a) perdita di coscienza di durata >30 minuti
 b) punteggio Glasgow Coma Scale (GCS) 

<13
 c) amnesia post-traumatica di durata >24 

ore1

 d) alterazione dello stato di vigilanza di du-
rata >24 ore
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 e) evidenza neuroradiologica di una lesio-
ne traumatica cranio-encefalica come 
frattura cranica, emorragia intracranica 
e/o contusione cerebrale.

2. associato con uno o più dei seguenti sintomi 
e/o segni:
 a) transitorio stato confusionale, disorienta-

mento o alterazione della coscienza
 b) perdita di memoria per gli eventi im-

mediatamente precedenti o successivi al 
trauma cranico

 c) due o più dei seguenti sintomi indicativi 
di trauma cranico lieve:
i.  nausea
ii.  vomito
iii. disturbi visivi
iv. capogiri e/o vertigini
v.  instabilità dell’andatura e/o posturale
vi. alterazione della memoria e/o della 

 concentrazione.

Nota:
1. La durata dell’amnesia post-traumatica è definita come il 

tempo trascorso tra il trauma cranico e la ripresa di un nor-
male e continuativo ricordo degli eventi.

Commento: I criteri diagnostici per trauma cranico 
lieve e moderato o severo rendono possibile una 
notevole variabilità di classificazione della gravità 
del trauma nell’ambito di ciascuna categoria. Per 
tale motivo alcuni esperti hanno proposto di inclu-
dere ulteriori categorie: cefalea attribuita a trauma 
cranico molto lieve e cefalea attribuita a trauma cranico 
molto severo. Mancano attualmente sufficienti ele-
menti per l’inserimento di queste categorie, la cui 
utilità dovrebbe essere valutata in studi futuri.

5.2 Cefalea persistente attribuita a 
trauma cranico

Codificata altrove: Il trauma dovuto a movimen-
ti del capo di accelerazione/decelerazione, con 
flessione/estensione del collo, è classificato come 
colpo di frusta. La cefalea persistente attribuita a 
tale trauma è codificata come 5.4 Cefalea persistente 
attribuita a colpo di frusta. La cefalea persistente at-
tribuita a craniotomia chirurgica eseguita per mo-
tivi diversi dal trauma cranico è codificata come 
5.6 Cefalea persistente acuta attribuita a craniotomia.

Descrizione: Cefalea di durata superiore a 3 mesi 
causata da trauma cranico.

Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea che soddisfi i criteri C e D
B. Precedente trauma cranico1

C. Cefalea insorta entro 7 giorni dopo una delle 
seguenti condizioni:
1. trauma cranico

2. recupero della coscienza dopo il trauma 
cranico

3. sospensione dei farmaci che compromettano 
la capacità di percepire o riferire la cefalea 
dopo il trauma cranico

D.  La cefalea persiste per più di 3 mesi dal suo 
esordio

E.  Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-32.

Note:
1.  Una lesione traumatica cranica è definita come un danno 

strutturale o funzionale provocato da forze esterne che agi-
scono sul capo. Queste comprendono l’impatto tra il capo 
e un oggetto, la penetrazione cranica da parte di un corpo 
estraneo, forze generate da spostamenti d’aria o esplosioni e 
altre ancora da definire.

2. Quando la cefalea post-traumatica diviene persistente, si de-
ve prendere in considerazione una possibile 8.2 Cefalea da uso 
eccessivo di farmaci (MOH).

Commenti: Il requisito che la cefalea debba insor-
gere entro 7 giorni è in parte arbitrario (vedere 
‘Introduzione’ più sopra). Rispetto a un interval-
lo di tempo più lungo, il periodo di 7 giorni for-
nisce criteri diagnostici con specificità superiore 
per 5.2 Cefalea persistente attribuita a trauma crani-
co (dimostrazione più probante di nesso causale) 
ma con una correlata perdita di sensibilità. Sono 
richiesti ulteriori studi per valutare se possa esse-
re più appropriato un intervallo di tempo diverso. 
Nel frattempo, possono essere utilizzati i criteri in 
Appendice per A5.2.1.1 Cefalea persistente ad esordio 
tardivo attribuita a trauma cranico moderato o severo 
e A5.2.2.1 Cefalea persistente ad esordio tardivo attri-
buita a trauma cranico lieve quando l’intervallo tra 
il trauma e l’esordio della cefalea sia superiore a 
7 giorni.
In conformità con i criteri diagnostici ICHD-II 
per cefalea post-traumatica cronica e con l’intervallo 
di tempo utilizzato per la diagnosi di altre cefa-
lee secondarie, il periodo dopo il quale la cefalea 
attribuita a trauma o lesione cranica può essere 
considerata persistente è di 3 mesi. Sono necessari 
ulteriori studi per valutare se debbano essere più 
correttamente utilizzati periodi di minore o mag-
giore durata.

5.2.1 Cefalea persistente attribuita a trauma 
cranico moderato o severo
Criteri diagnostici:
A. Cefalea che soddisfi i criteri per 5.2 Cefalea persi-

stente attribuita a trauma cranico
B. Trauma cranico associato con almeno una delle 

seguenti condizioni:
1. perdita di coscienza di durata >30 minuti
2. punteggio Glasgow Coma Scale (GCS) <13
3. amnesia post-traumatica di durata >24 ore1

4. alterazione dello stato di vigilanza di durata 
>24 ore
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5. evidenza neuroradiologica di una lesione 
traumatica cranio-encefalica come frattura 
cranica, emorragia intracranica e/o contu-
sione cerebrale.

Nota:
1. La durata dell’amnesia post-traumatica è definita come il tem-

po trascorso tra il trauma cranico e la ripresa di un normale e 
ininterrotto ricordo degli eventi.

5.2.2 Cefalea persistente attribuita a trauma 
cranico lieve
Criteri diagnostici:
A. Cefalea che soddisfi i criteri per 5.2 Cefalea persi-

stente attribuita a trauma cranico
B. Trauma cranico che soddisfi entrambi i seguen-

ti requisiti:
1. non associato con alcuna delle seguenti con-

dizioni:
a) perdita di coscienza di durata >30 minuti
b) punteggio Glasgow Coma Scale (GCS) 

<13
c) amnesia post-traumatica di durata >24 

ore1

d) alterazione dello stato di vigilanza di du-
rata >24 ore

e)  evidenza neuroradiologica di una lesione 
traumatica cranio-encefalica come frattu-
ra cranica, emorragia intracranica e/o 
contusione cerebrale.

2. associato con uno o più dei seguenti sintomi 
e/o segni:
a) transitorio stato confusionale, disorienta-

mento o alterazione della coscienza
b) perdita di memoria per gli eventi im-

mediatamente precedenti o successivi al 
trauma cranico

c) due o più dei seguenti sintomi indicativi 
di trauma cranico lieve:
i. nausea
ii. vomito
iii. disturbi visivi
iv. capogiri e/o vertigini
v. instabilità dell’andatura e/o posturale
vi. alterazione della memoria e/o della 

concentrazione.
Nota:
1. La durata dell’amnesia post-traumatica è definita come il 

tempo trascorso tra il trauma cranico e la ripresa di un nor-
male e ininterrotto ricordo degli eventi.

5.3 Cefalea acuta attribuita a colpo 
di frusta1

Descrizione: Cefalea di durata inferiore a 3 mesi 
causata da colpo di frusta.

Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea che soddisfi i criteri C e D
B. Precedente colpo di frusta,1 associato a dolore 

cervicale e/o cefalea

C. Cefalea insorta entro 7 giorni dal colpo di frusta
D. Una delle seguenti condizioni:

1. la cefalea si è risolta entro 3 mesi dal suo 
esordio

2. la cefalea non si è ancora risolta ma non sono 
ancora trascorsi 3 mesi dal suo esordio

E.  Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Nota:
1. Il colpo di frusta è definito come un trauma dovuto a improv-

visi e non adeguatamente controllati movimenti di accelera-
zione/decelerazione del capo con flessione/estensione del 
collo. Il colpo di frusta può verificarsi a seguito di un impatto 
con forza di qualsiasi intensità (lieve o elevata).

Commenti: Il colpo di frusta si verifica più frequen-
temente in seguito a incidenti automobilistici.
5.3 Cefalea acuta attribuita a colpo di frusta può presen-
tarsi come un sintomo isolato o con una costellazio-
ne di altri sintomi che riguardano il collo, o anche 
sintomi somatici extracervicali, sensitivi, compor-
tamentali, cognitivi e/o alterazioni dell’umore. Il 
colpo di frusta può essere inquadrato in base alla 
severità della presentazione clinica, usando una 
classificazione come quella presentata dalla Quebec 
Task Force on Whiplash-Associated Disorders.

5.4 Cefalea persistente attribuita a 
colpo di frusta
Descrizione: Cefalea di durata superiore a 3 mesi 
causata da colpo di frusta.

Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea che soddisfi i criteri C e D
B. Precedente colpo di frusta,1 associato a dolore 

cervicale e/o cefalea
C. Cefalea insorta entro 7 giorni dal colpo di frusta
D. La cefalea persiste per più di 3 mesi dal suo 

esordio
E. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-32.

Note:
1.  Il colpo di frusta è definito come un trauma dovuto a im-

provvisi e non adeguatamente controllati movimenti di ac-
celerazione/decelerazione del capo con flessione/estensione 
del collo. Il colpo di frusta può verificarsi a seguito di un im-
patto con forza di qualsiasi intensità (lieve o elevata).

2. Quando la cefalea da colpo di frusta diviene persistente, si 
deve prendere in considerazione una possibile 8.2 Cefalea da 
uso eccessivo di farmaci (MOH).

5.5 Cefalea acuta attribuita 
a craniotomia
Descrizione: Cefalea di durata inferiore a 3 mesi 
causata da craniotomia chirurgica.

Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea che soddisfi i criteri C e D
B. Precedente craniotomia chirurgica1
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C. Cefalea insorta entro 7 giorni dopo una delle 
seguenti condizioni:
1. craniotomia
2. recupero della coscienza dopo la craniotomia
3. sospensione dei farmaci che compromettano 

la capacità di percepire o riferire la cefalea 
dopo la craniotomia

D. Uno dei seguenti requisiti:
1. la cefalea si è risolta entro 3 mesi dal suo 

esordio
2. la cefalea non si è ancora risolta ma non sono 

ancora trascorsi 3 mesi dal suo esordio
E.  Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-31,2.

Note:
1. Quando la craniotomia è stata eseguita a seguito e a causa 

di trauma cranico, la cefalea va codificata come 5.1.1 Cefalea 
acuta attribuita a trauma cranico moderato o severo.

2. Prima di formulare la diagnosi di 5.5 Cefalea acuta attribuita 
a craniotomia è necessario escludere altre cefalee secondarie 
che possono verificarsi dopo la craniotomia. Nonostante sia-
no numerose le potenziali cause di cefalee che possono insor-
gere dopo la craniotomia, si devono in particolare prendere 
in considerazione: cefalea cervicogenica (dovuta a posizio-
namento durante l’intervento), cefalea da perdita liquorale, 
infezioni, idrocefalo ed emorragia intracranica.

Commenti: 5.5 Cefalea acuta attribuita a craniotomia 
si verifica in un numero elevato di pazienti sotto-
posti a craniotomia chirurgica. Nella maggioranza 
dei casi, inizia nei primi giorni dopo la cranioto-
mia e si risolve nel periodo postoperatorio acuto. 
È più frequente dopo interventi a livello della base 
cranica rispetto ad altre sedi.
Sebbene il dolore di 5.5 Cefalea acuta attribuita a 
craniotomia presenti la massima intensità in corri-
spondenza della craniotomia, può essere più diffu-
so con caratteristiche di tipo tensivo o emicranico.

5.6 Cefalea persistente attribuita 
a craniotomia

Descrizione: Cefalea di durata superiore a 3 mesi 
causata da craniotomia chirurgica.

Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea che soddisfi i criteri C e D
B. Precedente craniotomia chirurgica1

C. Cefalea insorta entro 7 giorni dopo una delle 
seguenti condizioni:
1. craniotomia
2. recupero della coscienza dopo la craniotomia
3. sospensione dei farmaci che compromettano 

la capacità di percepire o riferire la cefalea 
dopo la craniotomia

D. La cefalea persiste per più di 3 mesi dal suo 
esordio

E.  Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-31,2.

Note:
1. Quando la craniotomia è stata eseguita a seguito e a causa 

di trauma cranico, la cefalea va codificata come 5.2.1 Cefalea 
persistente attribuita a trauma cranico moderato o severo.

2. Quando la cefalea da craniotomia diviene persistente, si de-
ve prendere in considerazione una possibile 8.2 Cefalea da uso 
eccessivo di farmaci (MOH).

Commento: In circa un quarto dei casi, i pazienti che 
sviluppano 5.5 Cefalea acuta attribuita a craniotomia 
vanno incontro a 5.6 Cefalea persistente attribuita a 
craniotomia.
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 6.  CEFALEA ATTRIBUITA A PATOLOGIA 
 VASCOLARE CRANICA O CERVICALE
6.1 Cefalea attribuita ad episodio ischemico cerebrale
 6.1.1 Cefalea attribuita ad ictus ischemico 
    (infarto cerebrale)
  6.1.1.1 Cefalea acuta attribuita ad ictus    
              ischemico (infarto cerebrale)    
  6.1.1.2 Cefalea persistente attribuita a pregresso 
              ictus ischemico (infarto cerebrale)
 6.1.2 Cefalea attribuita ad attacco ischemico 
    transitorio (TIA)
6.2 Cefalea attribuita ad emorragia intracranica non 
 traumatica
 6.2.1 Cefalea acuta attribuita ad emorragia    
    intracerebrale non traumatica
 6.2.2 Cefalea acuta attribuita ad emorragia    
          subaracnoidea (ESA) non traumatica
 6.2.3 Cefalea acuta attribuita ad ematoma subdurale   
    acuto (ASDH) non traumatico
 6.2.4 Cefalea persistente attribuita a pregressa   
   emorragia intracranica non traumatica
  6.2.4.1 Cefalea persistente attribuita a pregressa   
                    emorragia intracerebrale non traumatica
  6.2.4.2 Cefalea persistente attribuita a pregressa 
              emorragia subaracnoidea non traumatica
  6.2.4.3 Cefalea persistente attribuita a pregresso   
              ematoma subdurale acuto non traumatico
6.3 Cefalea attribuita a malformazione vascolare che 
 non ha sanguinato
 6.3.1 Cefalea attribuita ad aneurisma  sacculare che   
           non ha sanguinato
 6.3.2 Cefalea attribuita a malformazione arterovenosa 
          (MAV)
 6.3.3 Cefalea attribuita a fistola arterovenosa (DAVF)
 6.3.4 Cefalea attribuita ad angioma cavernoso
 6.3.5 Cefalea attribuita ad angiomatosi    
    encefalotrigeminale o leptomeningea 
    (sindrome di Sturge Weber)
6.4 Cefalea attribuita ad arterite
 6.4.1 Cefalea attribuita ad arterite a cellule giganti   
    (GCA)
 6.4.2 Cefalea attribuita ad angite primaria del sistema  
    nervoso centrale (PACNS)
 6.4.3 Cefalea attribuita ad angite secondaria del 
    sistema nervoso centrale (SACNS)

6.5. Cefalea attribuita a patologia dell’arteria carotide 
 cervicale o dell’arteria vertebrale
 6.5.1 Cefalea o dolore faciale o del collo attribuiti a 
    dissezione dell’arteria carotide cervicale o 
    dell’arteria vertebrale
 6.5.2 Cefalea post-endoarteriectomia
 6.5.3 Cefalea attribuita ad angioplastica o stent 
    carotideo o vertebrale
6.6 Cefalea attribuita a disturbi venosi cranici
 6.6.1 Cefalea attribuita a trombosi venosa cerebrale 
    (CVT)
 6.6.2 Cefalea attribuita a stent di seno venoso cranico
6.7 Cefalea attribuita ad altro disturbo arterioso acuto   
 intracranico
 6.7.1 Cefalea attribuita a procedura endoarteriosa   
    intracranica
 6.7.2 Cefalea da angiografia
  6.7.3 Cefalea attribuita a sindrome da vasocostrizione  
          cerebrale reversibile (RVCS)
     6.7.3.1 Cefalea acuta attribuita a sindrome da   
            vasocostrizione cerebrale reversibile (RVCS)
  6.7.3.2  Cefalea acuta probabilmente attribuita a   
           sindrome da vasocostrizione cerebrale  
                         reversibile (RVCS)
 6.7.4 Cefalea attribuita a dissezione arteriosa   
    intracranica
6.8 Cefalea e/o aura simil-emicranica attribuita a 
 vasculopatia cronica intracranica 
 6.8.1 Cefalea attribuita ad arteriopatia cerebrale 
    autosomica dominante con infarti 
    sottocorticali e leucoencefalopatia (CADASIL)
 6.8.2 Cefalea attribuita a encefalopatia mitocondriale,   
    acidosi lattica ed episodi simil-stroke (MELAS)
 6.8.3 Cefalea attribuita ad angiopatia Moyamoya 
    (MMA)
 6.8.4 Aura simil-emicranica attribuita ad angiopatia 
    amiloide cerebrale (CAA)
 6.8.5 Cefalea attribuita alla sindrome di vasculopatia  
    retinica con leucoencefalopatia cerebrale e 
    manifestazioni sistemiche (RVCLSM)
 6.8.6 Cefalea attribuita ad altra vasculopatia 
    intracranica cronica
6.9	 Cefalea	attribuita	ad	apoplessia	ipofisaria

Cefalea attribuita a patologia 
vascolare cranica o cervicale

capitolo 6
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6. Cefalea attribuita a patologia 
vascolare cranica o cervicale
Commento generale
Cefalea primaria o secondaria o entrambe? Le regole 
generali per l’attribuzione a un altro disturbo ap-
plicate al capitolo 6. Cefalea attribuita a disturbo va-
scolare cranico o cervicale.
1. Quando una nuova cefalea compare per la prima 

volta in stretta correlazione temporale con un 
disturbo vascolare cranico e/o cervicale viene 
codificata come cefalea secondaria attribuita a 
quel disturbo. Questo rimane vero anche quan-
do la nuova cefalea ha le caratteristiche di qua-
lunque delle cefalee primarie classificate nella 
Prima Parte della ICHD-3. Allo stesso modo 
questa regola si applica ai nuovi sintomi simil- 
aura emicranica che compaiano per la prima 
volta per la prima volta in stretta correlazione 
temporale con un disturbo vascolare cranico 
e/o cervicale.

2. Quando una cefalea preesistente con le caratteri-
stiche di una cefalea primaria diventa cronica o 
peggiora significativamente (solitamente si in-
tende un incremento di due volte o più nella 
frequenza e/o intensità) in stretta correlazio-
ne temporale con un disturbo vascolare cra-
nico e/o cervicale, si dovrebbe formulare sia 
la diagnosi iniziale di cefalea che la diagnosi 
di 6. Cefalea attribuita a patologia vascolare cranica 
o cervicale (o di uno dei suoi tipi e sottotipi), am-
messo che ci sia buona evidenza che il disturbo 
può causare cefalea.

Introduzione
La diagnosi di cefalea e la sua correlazione causale 
con le malattie vascolari sotto elencate è abitual-
mente semplice, perché la cefalea si presenta acu-
tamente e con segni neurologici e perché ha una 
regressione rapida. La correlazione temporale tra 
la cefalea e questi segni neurologici è quindi cru-
ciale per stabilire la connessione causale. In mol-
te di queste condizioni, come l’ictus ischemico o 
emorragico, la cefalea è spesso oscurata dai segni 
neurologici focali, e/o dai disturbi della coscienza. 
In altre, come l’emorragia subaracnoidea, la cefa-
lea è usualmente il sintomo principale. In un nu-
mero di altre condizioni che possono causare sia 
cefalea che ictus, come le dissezioni, le trombosi 
venose cerebrali, l’arterite a cellule giganti e le an-
giti del sistema nervoso centrale, la cefalea è spes-
so un sintomo di allarme iniziale. È quindi cruciale 
riconoscere l’associazione della cefalea con questi 
disturbi, in modo da porre una diagnosi corretta 
della sottostante malattia vascolare e iniziare il 
trattamento adeguato il più presto possibile, in 
modo da prevenire conseguenze neurologiche po-

tenzialmente devastanti. Tutte queste condizioni 
possono intervenire in soggetti che già soffrono di 
una cefalea primaria di qualche tipo. Un elemen-
to che indica una condizione vascolare sottesa, è 
l’esordio solitamente molto improvviso di una 
nuova cefalea con caratteristiche non abituali per 
il paziente. Tutte le volte che questo accade, una 
possibile condizione vascolare dovrebbe essere 
prontamente ricercata.
Per la cefalea attribuita a qualunque dei disturbi 
vascolari sotto elencati, i criteri diagnostici, dove 
applicabili, includono:
A. Cefalea che soddisfa il criterio C
B. È stata dimostrata la presenza di un disturbo 

vascolare cranico e/o cervicale in grado di pro-
vocare cefalea

C. L’evidenza del rapporto causale è dimostrata 
da almeno due dei seguenti:
 1.  la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con l’esordio del disturbo vasco-
lare cranico e/o cervicale

 2.  uno dei seguenti o entrambi:
a) la cefalea è peggiorata significativamente 

in parallelo con il peggioramento del di-
sturbo vascolare cranico e/o cervicale

b) la cefalea è migliorata significativamente 
in parallelo con il miglioramento del di-
sturbo vascolare cranico e/o cervicale

 3. la cefalea ha caratteristiche che sono tipiche 
di quel disturbo vascolare cranico e/o cervi-
cale

 4. esiste un’altra evidenza di rapporto causale
D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

6.1 Cefalea attribuita ad episodio 
ischemico cerebrale

6.1.1 Cefalea attribuita ad ictus ischemico 
(infarto cerebrale)

6.1.1.1 Cefalea acuta attribuita ad ictus 
ischemico (infarto cerebrale)
Descrizione: Cefalea di nuova ed in genere acuta in-
sorgenza causata da un ictus ischemico è associata 
ai segni neurologici focali dell’ictus. È molto raro 
che si presenti come la caratteristica preponderan-
te dell’ictus ischemico. Usualmente ha un decorso 
autolimitante.

Criteri diagnostici:
A. Qualunque tipo di cefalea di nuova insorgenza, 

che rispetti i criteri C e D
B. È stato diagnosticato un ictus ischemico
C. L’evidenza del rapporto causale è dimostrata 

da uno dei seguenti o entrambi:
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 1. la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 
temporale con gli altri sintomi e/o segni cli-
nici dell’ictus ischemico o ha condotto alla 
diagnosi di ictus ischemico

 2. la cefalea è significativamente migliorata in 
parallelo con la stabilizzazione o il miglio-
ramento degli altri sintomi o segni clinici o 
radiologici di ictus ischemico

D. Uno dei seguenti:
 1. la cefalea si è risolta entro tre mesi1

 2. la cefalea non si è ancora risolta ma non sono 
ancora trascorsi tre mesi1

E. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Nota:
1. I tre mesi dovrebbero essere calcolati dalla stabilizzazione 

spontanea o indotta dal trattamento, piuttosto che dall’esor-
dio dell’ictus ischemico.

Commenti: 6.1.1.1 Cefalea acuta attribuita ad ictus 
ischemico (infarto cerebrale) è accompagnata da se-
gni neurologici focali e/o da alterazioni dello stato 
di coscienza che nella maggior parte dei casi con-
sentono una facile differenziazione dalle cefalee 
primarie. È usualmente di intensità moderata e 
non ha caratteristiche specifiche. Può essere ipsi-
laterale all’ictus o bilaterale. Raramente un ictus 
ischemico acuto, in particolare un infarto cerebel-
lare o sopratentoriale di tipo embolico, si può pre-
sentare con una cefalea isolata improvvisa (anche 
del tipo “a rombo di tuono”).

La cefalea accompagna l’ictus ischemico sino ad 
un terzo dei casi; è più frequente negli ictus in ter-
ritorio vertebrobasilare che in quelli in territorio 
carotideo. È di scarso valore pratico nella determi-
nazione eziologica dell’ictus, se si eccettua il fatto 
che la cefalea molto raramente è associata agli in-
farti lacunari. La cefalea, tuttavia, è estremamente 
comune nelle patologie della parete arteriosa che 
possono condurre a ictus ischemico come la dis-
sezione arteriosa o la sindrome da vasocostrizione 
cerebrale reversibile. In queste ultime condizioni 
la cefalea può essere direttamente causata dalle le-
sioni della parete arteriosa e può precedere l’ictus 
ischemico; è allora più correttamente codificata 
come attribuita al disturbo della parete arteriosa.

6.1.1.2 Cefalea persistente attribuita a pregresso 
ictus ischemico (infarto cerebrale)
Descrizione: Cefalea causata da ictus ischemico e 
che persiste per più di tre mesi da quando l’ictus 
si è stabilizzato.

Criteri diagnostici:
A. Cefalea precedentemente diagnosticata come 

6.1.1.1 Cefalea acuta attribuita a ictus ischemico 
(infarto cerebrale) e che soddisfa il criterio C

B. L’ictus ischemico si è stabilizzato o spontanea-
mente o per via del trattamento

C. La cefalea è persistita per più di tre mesi dopo 
la stabilizzazione dell’ictus ischemico.

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3

Commenti: : Pochi studi hanno documentato Cefa-
lee che incontrano I criteri della 6.1.1.2 Cefalea per-
sistente attribuita a ictus ischemico (infarto cerebrale) 
pregresso. È necessario che la ricerca identifichi fat-
tori di rischio per questa cefalea persistente; una 
precedente storia di 1. Emicrania così come ansia/
depressione potrebbero giocare un ruolo.

6.1.2 Cefalea attribuita ad attacco ischemico 
transitorio (TIA)
Descrizione: Cefalea causata da attacco ischemico 
transitorio (TIA) e accompagnata dai segni neuro-
logici focali a esordio improvviso di un TIA. Dura 
meno di 24 ore.

Criteri diagnostici:
A. Qualunque tipo di cefalea di nuova insorgenza, 

che rispetti il criterio C
B. È stato diagnosticato un attacco ischemico tran-

sitorio (TIA)
C. L’evidenza del rapporto causale è dimostrata 

da entrambi i seguenti:
 1. la cefalea si è sviluppata simultaneamente 

agli altri sintomi e/o segni clinici del TIA
 2. la cefalea si è risolta entro 24 ore

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-31,2.

Note:
1. La diagnosi differenziale tra 6.1.2 Cefalea attribuita ad attacco 

ischemico transitorio (TIA) e un attacco di 1.2 Emicrania con au-
ra può essere particolarmente difficile. La modalità di esor-
dio è cruciale: il deficit focale è tipicamente improvviso nel 
TIA e più frequentemente progressivo nell’aura emicranica. 
Inoltre i fenomeni positivi (ad esempio lo scotoma scintil-
lante) sono di gran lunga più comuni nell’emicrania che nel 
TIA, mentre i fenomeni negativi sono più usuali nel TIA.

2. La coincidenza di un TIA per altri versi tipico con cefalea 
severa dovrebbe indicare la ricerca di quei disturbi arteriosi 
che possono direttamente indurre cefalea severa (la dissezio-
ne arteriosa, tra gli altri).

Commenti: Un attacco ischemico transitorio (TIA) è 
un episodio di disfunzione neurologica causata da 
un’ischemia focale cerebrale o retinica senza evi-
denza clinica, neuroradiologica o di altro tipo di 
infarto acuto cerebrale o retinico. I sintomi di un 
TIA, tipicamente, ma non invariabilmente, durano 
meno di un’ora.
Sebbene più comune nei TIA in territorio verte-
bre-basilare rispetto a quelli in territorio caroti-
deo, la cefalea è raramente il sintomo preminente 
di un TIA.
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6.2 Cefalea attribuita ad emorragia 
intracranica non traumatica
Codificata altrove: La cefalea attribuita a emorra-
gia intracerebrale e/o subaracnoidea traumatica o 
a ematoma intracerebrale, subdurale o epidurale 
traumatico è codificata come 5.1.1 Cefalea acuta attri-
buita a trauma cranico moderato o severo o 5.2.1 Cefalea 
persistente attribuita a trauma cranico moderato o severo.

Descrizione: La cefalea causata da emorragia intra-
cranica non traumatica generalmente ha un esor-
dio improvviso (anche a tipo rombo di tuono). A 
seconda del tipo di emorragia può essere isolata o 
associata a segni neurologici focali.

6.2.1 Cefalea acuta attribuita ad emorragia 
intracerebrale non traumatica
Descrizione: Cefalea usualmente di nuova insor-
genza e ad esordio improvviso causata da emor-
ragia intracerebrale non traumatica, associata a se-
gni neurologici focali. Può, raramente, presentarsi 
come caratteristica preminente di una emorragia 
intracerebrale non traumatica.

Criteri diagnostici:
A. Qualunque tipo di cefalea di nuova insorgenza, 

che rispetti i criteri C e D
B. È stata diagnosticata una emorragia intracere-

brale (ICH) in assenza di trauma cranico
C. L’evidenza del rapporto causale è dimostrata 

da almeno due dei seguenti:
 1. la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con gli altri sintomi e/o segni cli-
nici della ICH o ha condotto alla diagnosi di 
ICH

 2. la cefalea è significativamente migliorata in 
parallelo con la stabilizzazione o il miglio-
ramento degli altri sintomi o segni clinici o 
radiologici di ICH

 3. la cefalea ha almeno una delle seguenti tre 
caratteristiche:

a) esordio improvviso o a tipo rombo di 
tuono

b) Intensità massima il giorno dell’esor-
dio

 c) localizzata in corrispondenza della se-
de della emorragia

D. Uno dei seguenti:
 1. la cefalea si è risolta entro tre mesi
 2. la cefalea non si è ancora risolta ma non sono 

ancora trascorsi tre mesi
E. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

Note:
1. Come uso corrente, in questo contesto il termine intracere-

brale include intracerebellare.
2. I tre mesi dovrebbero essere calcolati dalla stabilizzazione 

spontanea o indotta dal trattamento, piuttosto che dall’esor-
dio della emorragia intracerebrale.

Commenti: 6.2.1 Cefalea acuta attribuita a emorragia 
intracerebrale non traumatica è più spesso dovuta 
alla presenza di sangue subaracnoideo e compres-
sione locate piuttosto che a ipertensione endocra-
nica. Si può occasionalmente presentare come ce-
falea a rombo di tuono. La cefalea è più comune 
è più severa nell’ictus emorragico che in quello 
ischemico. La cefalea è usualmente sovrastata dai 
segni neurologici focali o dal coma ma può essere 
caratteristica preminente precoce in alcune emor-
ragie cerebrali in particolare l’emorragia cerebella-
re. Questa può richiedere decompressione chirur-
gica in emergenza.

6.2.2 Cefalea acuta attribuita ad emorragia 
subaracnoidea (ESA) non traumatica
Codificata altrove: l’emorragia subaracnoidea non 
traumatica (ESA) si distingue dalla emorragia 
subaracnoidea non traumatica della convessità 
(ESAc). Questo ultimo disturbo si presenta con 
un’ampia variabilità di caratteristiche cliniche e 
neuroradiologiche che includono la sindrome da 
vasocostrizione cerebrale reversibile (RCVS), l’an-
giopatia amiloide cerebrale (CAA), l’endocardite e 
la trombosi venosa cerebrale. I pazienti con attac-
chi simil aura, ESAc e CAA dovrebbero ricevere 
la codifica 6.8.4 Aura simil emicranica attribuita a 
angiopatia amiloide cerebrale. I pazienti con cefalea, 
ESAc e RCVS dovrebbero ricevere la codifica 6.7.3 
Cefalea attribuita a sindrome da vasocostrizione cere-
brale reversibile.

Descrizione: Cefalea causata da emorragia subaracno  - 
idea (ESA) non traumatica, tipicamente severa e di 
esordio improvviso, che raggiunge il picco in pochi 
secondi (cefalea a rombo di tuono) o minuti. Può es-
sere l’unico sintomo dell’ESA non traumatica.

Criteri diagnostici:
A. Qualunque tipo di cefalea di nuova insorgenza, 

che rispetti i criteri C e D
B. È stata diagnosticata una emorragia subaracno-

i dea (ESA) in assenza di trauma cranico
C. L’evidenza del rapporto causale è dimostrata 

da almeno due dei seguenti:
 1. la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con gli altri sintomi e/o segni cli-
nici dell’ESA o ha condotto alla diagnosi di 
ESA

 2. la cefalea è significativamente migliorata in 
parallelo con la stabilizzazione o il miglio-
ramento degli altri sintomi o segni clinici o 
radiologici di ESA

3. la cefalea ha esordio improvviso o a tipo 
rombo di tuono



© International Headache Society 2018

ICHD-3 79 

D. Uno dei seguenti:
 1. la cefalea si è risolta entro tre mesi1

 2. la cefalea non si è ancora risolta ma non sono 
ancora trascorsi tre mesi1

E. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-32,3.

Note:
1. I tre mesi dovrebbero essere calcolati dalla stabilizzazione 

spontanea o indotta dal trattamento, piuttosto che dall’esor-
dio dell’emorragia subaracnoidea (ESA).

2. La diagnosi di ESA è confermata dalla TC cerebrale senza 
mdc: la sensibilità è vicino al 99% nelle prime sei ore, 98% 
a dodici ore e 93% a 24 ore (ma cade al 50% a sette giorni). 
Quando il risultato della TC non è diagnostico, è essenziale 
la rachicentesi: la xantocromia è presente in tutti i casi di ESA 
causata da rottura di aneurisma quando il liquor è prelevato 
tra 12 ore e 2 settimane dell’esordio dei sintomi e analizzato 
con la spettrofotometria. La RM non è indicata come esame 
di prima scelta per la diagnosi di ESA, tuttavia le immagini 
in fluid-attenuated inversion recovery (FLAIR) e gradient-
echo T2 pesate possono essere utili quando la TC è normale 
e il liquor alterato

3. In presenza di una emorragia subaracnoidea della convessi-
tà non traumatica, l’età avanzata, la presenza di disfunzione 
sensori-motoria e stereotipati fenomeni tipo aura e l’assenza 
di significativa cefalea suggeriscono l’angiopatia amiloide 
cerebrale come causa sottesa. Una età più giovane e episodi 
ripetuti di cefalea a rombo di tuono suggeriscono una sin-
drome da vasocostrizione cerebrale reversibile.

Commenti: L’emorragia subaracnoidea (ESA) non 
traumatica è una delle cause più comuni di cefa-
lea persistente, intensa e disabilitante a esordio 
improvviso (cefalea a rombo di tuono) ed è una 
condizione grave (mortalità 40=50%, con il 10-20% 
dei pazienti che decede prima di arrivare in ospe-
dale, il 50% di coloro che sopravvivono hanno una 
disabilità residua).

6.2.2 Cefalea acuta attribuita ad emorragia subaracno-
idea (ESA) non traumatica può d’altra parte essere 
di intensità moderata e senza alcun segno associa-
to. L’esordio improvviso è la caratteristica chiave. 
Di conseguenza, qualunque paziente con cefalea a 
esordio improvviso o a rombo di tuono dovrebbe 
essere valutato per un’ESA.
Le diagnosi ritardate spesso si associano a esiti 
catastrofici: l’ESA è un’emergenza neurointer-
ventistica. Ciononostante, una diagnosi sbagliata 
si ha in un quarto/metà dei pazienti, essendo l’e-
micrania la più comune diagnosi specifica errata. 
Le più comuni cause di errore diagnostico sono la 
mancata richiesta di esami neuroradiologici o l’er-
rata interpretazione degli stessi o la mancata effet-
tuazione della rachicentesi nei casi in cui sarebbe 
indicata.
Una volta posta la diagnosi di ESA il successivo 
passaggio urgente è l’identificazione dell’aneuri-
sma rotto (l’80% dei casi di ESA spontanea è cau-
sato dalla rottura di un aneurisma sacculare). Nei 
pazienti in cui inizialmente non è stata posta una 
diagnosi corretta e l’ESA viene riconosciuta in ri-
tardo quando si ripresentano alcuni giorni dopo, 

spesso non si trova alcun aneurisma rotto, nè altre 
cause identificabili di ESA.

6.2.3 Cefalea acuta attribuita ad ematoma 
subdurale acuto (ASDH) non traumatico
Codificata altrove: La maggior parte degli ematomi 
subdurali acuti occorrono dopo trauma cranico; la 
cefalea in questi casi dovrebbe essere codificata di 
conseguenza.

Descrizione: Cefalea causata da ematoma subdu-
rale acuto non traumatica, tipicamente severa e 
di esordio improvviso, che raggiunge il picco in 
pochi secondi (cefalea a rombo di tuono) o minu-
ti. È abitualmente accompagnata o rapidamente 
seguita da segni focali e riduzione dello stato di 
coscienza.

Criteri diagnostici:
A. Qualunque tipo di cefalea di nuova insorgenza, 

che rispetti i criteri C e D
B. È stato diagnosticato un ematoma subdurale 

acuto (ASDH) in assenza di trauma cranico
C. L’evidenza del rapporto causale è dimostrata 

da almeno due dei seguenti:
1. la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con gli altri sintomi e/o segni cli-
nici dell’ASDH o ha condotto alla diagnosi 
dell’ASDH

2. uno o entrambi i seguenti:
a) la cefalea è significativamente peggiora-

ta in parallelo con il peggioramento del-
l’ASDH

b) la cefalea è significativamente migliora-
ta in parallelo con il miglioramento degli 
altri sintomi o segni clinici o radiologici 
dell’ASDH

 3. la cefalea ha una o entrambe le seguenti ca-
ratteristiche:
a) esordio improvviso a rombo di tuono
b) localizzata in corrispondenza della sede 

dell’emorragia.
D. Uno dei seguenti:

1. la cefalea si è risolta entro tre mesi1

2. la cefalea non si è ancora risolta ma non sono 
ancora trascorsi tre mesi1

E. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Nota:
1. I tre mesi dovrebbero essere calcolati dalla stabilizzazione 

spontanea o tramite trattamento, piuttosto che dall’esordio 
dell’ematoma subdurale acuto.

Commenti: L’ematoma subdurale acuto (ASDH) 
non-traumatico senza altra emorragia intracranica 
(ASDH “puro”) è raro. Rappresenta una condizio-
ne a rischio di vita ed è un’emergenza neurochi-
rurgica. Il sanguinamento può essere di origine 
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arteriosa o venosa. Cause riportate sono: rottura 
“spontanea” di arteria corticale, rottura di aneu-
rismi, malformazioni arterovenose e fistole durali 
arterovenose, tumori o metastasi, coagulopatie, 
malattia di Moyamoya, trombosi venosa cerebra-
le e ipotensione intracranica. Casi isolati o piccole 
serie cliniche sono state riportate soprattutto da 
neurochirurghi. La cefalea è descritta nel 25-100% 
dei casi a seconda delle serie e delle cause sotto-
stanti. Una cefalea isolata può essere il sintomo di 
presentazione, ma di solito è associata o seguita da 
un rapido deterioramento neurologico.

6.2.4 Cefalea persistente attribuita a 
pregressa emorragia intracranica non 
traumatica
Descrizione: Cefalea causata da pregressa emorra-
gia intracranica non traumatica e che persiste per 
più di tre mesi dopo che l’emorragia è stata stabi-
lizzata.

Criteri diagnostici:
A. Cefalea precedentemente diagnosticata come 

6.2.1 Cefalea acuta attribuita ad emorragia intra-
cerebrale non traumatica, 6.2.2 Cefalea acuta attri-
buita ad emorragia subaracnoidea (ESA) non trau-
matica o 6.2.3 Cefalea acuta attribuita ad ematoma 
subdurale acuto (ASDH) non traumatico e rispetta 
il criterio C

B. L’emorragia intracranica (qualunque ne sia il 
tipo) si è stabilizzata, spontaneamente o tramite 
il trattamento

C. La cefalea è persistita oltre i 3 mesi dopo la sta-
bilizzazione della emorragia intracranica

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commenti: Pochi studi hanno documentato cefalee 
che rispecchino i criteri della 6.2.4 Cefalea persistente 
attribuita a pregressa emorragia intracranica non trau-
matica. Sono necessarie ricerche per identificare i 
fattori di rischio per una cefalea così persistente. 
Ha storia precedente di 1. Emicrania può giocare 
un ruolo così come ansia/depressione. Sottoforme 
codificabili sono 6.2.4.1 Cefalea persistente attribuita 
a pregressa emorragia intracerebrale non traumatica, 
6.2.4.2 Cefalea persistente attribuita a pregressa emor-
ragia subaracnoidea non traumatica e 6.2.4.3 Cefalea 
persistente attribuita a pregresso ematoma subdurale 
acuto non traumatico.

6.3 Cefalea attribuita a 
malformazione vascolare che non ha 
sanguinato
Codificata altrove: Una cefalea attribuita a malfor-
mazione vascolare rotta deve essere codificata 

come 6.2.1 Cefalea acuta attribuita ad emorragia intra-
cerebrale non traumatica, 6.2.2 Cefalea acuta attribuita 
ad emorragia subaracnoidea (ESA) non traumatica o, 
raramente, 6.2.3 Cefalea acuta attribuita ad ematoma 
subdurale acuto (ASDH) non traumatico.

Descrizione: Cefalea secondaria ad una malfor-
mazione vascolare non rotta (che compare senza 
emorragia) a seconda del tipo di malformazione, 
la cefalea può avere un decorso cronico con attac-
chi ricorrenti che mimano le cefalee episodiche 
primarie, o un decorso acuto auto-limitante.

6.3.1 Cefalea attribuita ad aneurisma 
sacculare che non ha sanguinato
Criteri diagnostici:
A. Qualunque tipo di cefalea di nuova insorgenza, 

che rispetti il criterio C
B. È stato diagnosticato un aneurisma sacculare 

non rotto
C. L’evidenza del rapporto causale è dimostrata 

da almeno due dei seguenti:
1. la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con gli altri sintomi e/o segni cli-
nici dell’aneurisma sacculare non rotto o ha 
condotto alla diagnosi dell’aneurisma sac-
culare

2. uno o entrambi i seguenti:
a) la cefalea è significativamente peggiorata 

in parallelo con gli altri sintomi o segni 
clinici o radiologici di crescita dell’aneu-
risma sacculare

b) la cefalea si è risolta dopo il trattamento 
dell’aneurisma sacculare

 3. uno o entrambi i seguenti
a) la cefalea ha un esordio improvviso o a 

rombo di tuono
b) la cefalea è associata a paralisi dolorosa 

del III nervo cranico
D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-31.

Nota:
1. In particolare una emorragia intra-cranica e una sindrome da 

vasocostrizione cerebrale reversibile sono state escluse con 
indagini appropriate.

Commenti: Cefalea è riportata da circa un quinto 
dei pazienti con aneurisma cerebrale non rotto, 
ma se questa associazione sia incidentale o causale 
è un tema irrisolto. 6.3.1 Cefalea attribuita ad aneu-
risma sacculare non rotto non ha abitualmente ca-
ratteristiche specifiche. Qualunque tipo di cefalea 
di nuova insorgenza può rivelare un aneurisma 
cerebrale sintomatico ma non rotto. Una varian-
te classica è la paralisi acuta del III nervo cranico 
con dolore retro-orbitarono e pupilla dilatata che 
indica un aneurisma dell’arteria cerebrale comu-
nicante posteriore o del tratto terminale della ar-
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teria carotide interna. Questa paralisi dolorosa del 
III nervo cranico è un’emergenza perché segnala la 
rottura imminente o un progressivo ingrandimen-
to della malformazione arteriosa. Vari studi retro-
spettivi hanno mostrato che circa metà dei pazien-
ti con una emorragia subaracnoidea riportavano 
l’occorrenza di una cefalea acuta severa nelle 4 
settimane antecedenti la diagnosi di rottura dell’a-
neurisma. Mettendo da parte possibili distorsioni 
indotte dalla memoria, ciò suggerisce che queste 
cefalee sono dovute ad allargamento improvviso 
della malformazione arteriosa (cefalea sentinella) 
o a emorragia subaracnoidea lieve che non viene 
diagnosticata come tale (fissurazione di avverti-
mento “warning leak”). Le evidenze relative alla 
reale esistenza della cefalea sentinella sono scarse. 
Inoltre, il termine “warning leek” non dovrebbe 
essere usato perché “leak” indica una emorragia 
sub aracnoidea. Dato che almeno un paziente su 
tre con emorragia subaracnoidea aneurismatica 
non viene riconosciuto e dato il rischio di risan-
guinamento, tutti i soggetti con cefalee severe ad 
esordio improvviso dovrebbero essere sottoposti a 
esami strumentali completi, che includano indagi-
ni neuroradiologiche, esame del liquor e angiogra-
fia cerebrale (AngioTC o AngioRM).

6.3.2 Cefalea attribuita a malformazione 
arterovenosa (MAV)
Criteri diagnostici:
A. Qualunque tipo di cefalea di nuova insorgenza, 

che rispetti il criterio C
B. È stata diagnosticata una malformazione arte-

rovenosa (MAV)
C. L’evidenza del rapporto causale è dimostrata 

da almeno due dei seguenti:
1. la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con gli altri sintomi e/o segni cli-
nici della MAV o ha condotto alla diagnosi 
di MAV

2. uno o entrambi i seguenti:
a) la cefalea è significativamente peggio-

rata in parallelo all’ingrandimento della 
MAV

b) la cefalea è significativamente migliorata 
o si è risolta in parallelo al trattamento ef-
ficace della MAV

 3. la cefalea è localizzata dal lato della MAV
D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-31.

Nota:
1. In particolare una emorragia cerebrale è stata esclusa con in-

dagini appropriate.

Commenti: Sono stati riportati casi che evidenzia-
no l’associazione tra malformazione arterovenosa 
e differenti tipi di 3. Cefalee autonomico-trigeminali 

(TACs) incluse 3.1 Cefalea a grappolo, 3.2.2 Hemicra-
nia parossistica cronica, 3.3.1 (SUNCT) Attacchi di 
cefalea unilaterale nevralgiforme di breve durata con 
iniezione congiuntivale e lacrimazione, ma questi casi 
hanno caratteristiche atipiche. Non vi è evidenza 
buona di un rapporto tra le MAV e queste cefalee 
primarie. 1.2 Emicrania con aura è stata riportata 
sino al 58% delle donne con MAV. Un forte argo-
mento a favore di una relazione causale è la corre-
lazione assoluta tra il lato della cefalea, o dell’aura 
e il lato della MAV. C’è quindi una forte suggestio-
ne che una MAV possa causare attacchi di emicra-
nia con aura (emicrania sintomatica). Peraltro in 
ampie serie cliniche di MAV, le caratteristiche di 
presentazione includono frequentemente epilessia 
o deficit focali con o senza emorragia e molto più 
raramente sintomi simil-emicranici.

6.3.3 Cefalea attribuita a fistola 
arterovenosa durale (DAVF)
Criteri diagnostici:
A. Qualunque tipo di cefalea di nuova insorgenza, 

che rispetti il criterio C
B. È stata diagnosticata una fistola arterovenosa 

durale (DAVF)
C. L’evidenza del rapporto causale è dimostrata 

da almeno due dei seguenti:
1. la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con gli altri sintomi e/o segni cli-
nici della DAVF o ha condotto alla diagnosi 
di DAVF

2. uno o entrambi i seguenti:
a) la cefalea è significativamente peggiorata 

in parallelo agli altri sintomi o segni cli-
nici o radiologici di ingrandimento della 
DAVF

b) la cefalea è significativamente migliorata 
o si è risolta dopo il trattamento efficace 
della DAVF

  3.  almeno uno dei seguenti:
a) la cefalea si è associata a acufene pulsante
b) la cefalea si è associata a oftalmoplegia
c) la cefalea è sia progressiva che peggiore 

al mattino e/o durante la tosse e/o il pie-
garsi in avanti

 4. la cefalea è localizzata in corrispondenza 
della sede della DAVF

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-31.

Nota:
1. In particolare una emorragia cerebrale o una trombosi veno-

sa cerebrale sono state escluse con indagini appropriate.

Commenti: Mancano studi dedicati a 6.3.3 Cefalea 
attribuita a fistola arterovenosa durale (DAVF). Un 
acufene pulsante doloroso può essere il sintomo di 
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presentazione, così come una cefalea con le carat-
teristiche della ipertensione endocranica dovuta 
alla riduzione del deflusso venoso talora a trom-
bosi dei seni. Una fistola carotido-cavernosa si può 
presentare con oftalmoplegia dolorosa.

6.3.4 Cefalea attribuita ad angioma 
cavernoso
Codificata altrove: La cefalea attribuita a emorragia 
cerebrale o crisi epilettica secondaria ad angioma 
cavernoso è codificata come 6.2.1 Cefalea acuta at-
tribuita ad emorragia intracerebrale non traumatica o 
7.6 Cefalea attribuita a crisi epilettica.

Criteri diagnostici:
A. Qualunque tipo di cefalea di nuova insorgenza, 

che rispetti il criterio C
B. È stato diagnosticato un angioma cavernoso
C. L’evidenza del rapporto causale è dimostrata 

da almeno due dei seguenti:
1. la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con gli altri sintomi e/o segni cli-
nici o radiologici dell’angioma cavernoso o 
ha condotto alla sua scoperta

2. uno o entrambi i seguenti:
a) la cefalea è significativamente peggiorata 

in parallelo agli altri sintomi o segni clini-
ci o radiologici di ingrandimento dell’an-
gioma cavernoso

b) la cefalea è significativamente migliorata 
o si è risolta dopo la rimozione dell’an-
gioma cavernoso

3. la cefalea è localizzata in corrispondenza 
della sede dell’angioma cavernoso

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-31.

Nota:
1. In particolare una emorragia cerebrale è stata esclusa con in-

dagini appropriate.

Commenti: Gli angiomi cavernosi vengono rico-
nosciuti sempre più frequentemente alla RM. Se-
gnalazioni di casi isolati suggeriscono che alcuni 
angiomi cavernosi possano scatenare attacchi si-
mil- cefalea a grappolo, SUNCT e emicrania. Tut-
tavia non ci sono ancora studi di qualità dedicati a 
6.3.4 Cefalea attribuita ad angioma cavernoso. In una 
serie di 126 pazienti sintomatici con angioma ca-
vernoso e mutazione KRIT1, solo il 4% riportava 
cefalea come sintomo di presentazione. Al contra-
rio, cefalea è comunemente riportata come conse-
guenza di emorragia cerebrale o crisi epilettiche 
che sono le due principali manifestazioni degli an-
giomi cavernosi; queste cefalee dovrebbero essere 
codificate in accordo a uno di questi due tipi.

6.3.5 Cefalea attribuita ad angiomatosi 
encefalotrigeminale o leptomeningea (Sindrome 
di Sturge Weber)
Codificata altrove: La cefalea attribuita a crisi epi-
lettica secondaria a sindrome di Sturge Weber è 
codificata come 7.6 Cefalea attribuita a crisi epilettica.

Criteri diagnostici: 
A. Qualunque tipo di cefalea di nuova insorgenza, 

che rispetti il criterio C
B. È presente un angioma faciale, insieme alla evi-

denza neuroradiologica di un angioma menin-
geo ipsilaterale

C. L’evidenza del rapporto causale è dimostrata 
da almeno due dei seguenti:
1. la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con gli altri sintomi e/o segni cli-
nici e/o evidenza neuroradiologica dell’an-
gioma meningeo

2. la cefalea è significativamente peggiorata in 
parallelo agli altri sintomi o segni clinici o 
radiologici di ingrandimento dell’angioma 
meningeo

3. la cefalea è simil emicranica sia essa bilatera-
le o localizzata in corrispondenza della sede 
dell’angioma, e associata con aura controla-
terale alla sede dell’angioma

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commenti: La sindrome di Sturge Weber si manife-
sta esclusivamente in modo sporadico, come risul-
tato di una mutazione con mosaico somatico nel 
gene GNAQ (polipeptide guanine nucleotide-bin-
ding protein, Q). 6.3.5 Cefalea attribuita a angioma-
tosi encefalotrigeminale o leptomeningea (sindrome di 
Sturge Weber) è scarsamente documentata. Più del 
90% dei casi di sindrome di Sturge Weber hanno 
ciris epilettiche, e metà riferisce cefalee post-crisi, 
che devono essere codificate in accordo a questo. 
Segnalazioni isolate suggeriscono che l’angioma-
tosi encefalotrigeminale o leptomeningea sia cau-
sa di emicrania sintomatica, in particolare di attac-
chi con aure prolungate e motorie (forse collegati 
alla oligoemia cronica).

6.4. Cefalea attribuita ad arterite
Descrizione: Cefalea causata da e sintomatica di 
una infiammazione di arterie cervicali, craniche 
e/o cerebrali. La cefalea può essere l’unico sinto-
mo della arterite.

Criteri diagnostici:
A. Qualunque tipo di cefalea di nuova insorgenza, 

che rispetti il criterio C
B. È stata diagnosticata una arterite
C. L’evidenza del rapporto causale è dimostrata 

da uno o entrambi i seguenti:
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 1. la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 
temporale con gli altri sintomi e/o segni cli-
nici di esordio della arterite o ha condotto 
alla diagnosi di arterite

2. uno o entrambi i seguenti:
a) la cefalea è significativamente peggiorata 

in parallelo con il peggioramento della 
arterite

 b) la cefalea è significativamente migliora-
ta in parallelo con il miglioramento della 
arterite

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

6.4.1 Cefalea attribuita ad arterite a cellule 
giganti (GCA)
Termine precedentemente usato: Cefalea attribuita ad 
arterite temporale.

Descrizione: Cefalea causata da e sintomatica di ar-
terite a cellule giganti (GCA). La cefalea può essere 
l’unico sintomo della CGA, malattia più frequen-
temente associata alla cefalea. Le caratteristiche 
della cefalea sono variabili.

Criteri diagnostici:
A. Qualunque tipo di cefalea di nuova insorgenza, 

che rispetti il criterio C
B. È stata diagnosticata una arterite a cellule gi-

ganti (GCA)
C. L’evidenza del rapporto causale è dimostrata 

da almeno due dei seguenti:
1. la cefalea si è sviluppata in stretta relazio-

ne temporale con gli altri sintomi e/o segni 
clinici o biologici di esordio o della GCA o 
ha condotto alla diagnosi di GCA

2. uno o entrambi i seguenti:
a) la cefalea è significativamente peggiorata 

in parallelo con il peggioramento della 
GCA

b) la cefalea è significativamente migliorata 
o si è risolta entro tre giorni di trattamen-
to con cortisone ad alte dosi

3. la cefalea è associata a dolorabilità del 
cuoio capelluto e/o a claudicatio della 
masticazione

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commenti: Di tutte le arteriti e malattie del colla-
gene, la arterite a cellule giganti (GCA) è la ma-
lattia più cospicuamente associata a cefalea, che è 
dovuta alla infiammazione di arterie craniche, in 
particolare i rami della arteria carotide esterna. La 
variabilità delle caratteristiche di 6.4.1 Cefalea attri-
buita ad arterite a cellule giganti e gli altri sintomi di 
GCA (polimialgia reumatica, claudicatio mastica-
toria) sono tali che qualunque cefalea persistente 

recente in un paziente che ha più di 60 anni di età 
dovrebbe suggerire la GCA e condurre a accerta-
menti adeguati.
Attacchi ripetuti recenti di amaurosis fugax con 
cefalea sono molto suggestivi di GCA e dovreb-
bero richiedere accertamenti urgenti. Il maggior 
rischio è la cecità causata dalla neuropatia ottica 
ischemica anteriore, che può essere prevenuta con 
un immediato trattamento steroideo. L’intervallo 
di tempo tra la perdita della vista in un occhio e 
nell’altro è usualmente meno di una settimana. I 
pazienti con GCA sono anche a rischio di episodi 
ischemici cerebrali e demenza.
La diagnosi istologica può essere difficile perché 
l’arteria temporale può apparire non coinvolta in 
alcune aree (lesioni segmentali), determinando la 
necessità di biopsie ripetute.

6.4.2 Cefalea attribuita ad angite primaria 
del sistema nervoso centrale (PACNS)
Termine precedentemente usato: Cefalea attribuita ad 
angite isolata del CNS o angite granulomatosa del 
CNS.

Descrizione: Cefalea causata da e sintomatica di angi-
te primaria del sistema nervoso centrale (PACNS), 
La cefalea è il sintomo dominante di questo distur-
bo, ma manca di caratteristiche specifiche.

Criteri diagnostici:
A. Qualunque tipo di cefalea di nuova insorgenza, 

che rispetti il criterio C
B. È stata diagnosticata un’angite primaria del si-

stema nervoso centrale (PACNS)
C. L’evidenza del rapporto causale è dimostrata 

da uno o entrambi i seguenti:
1 la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con gli altri sintomi e/o segni cli-
nici di esordio della PACNS o ha condotto 
alla diagnosi di PACNS

2. uno o entrambi i seguenti:
a) la cefalea è significativamente peggiorata 

in parallelo con il peggioramento della 
PACNS

b) la cefalea è significativamente migliora-
ta in parallelo con il miglioramento della 
PACNS, come risultato di trattamento 
steroideo e/o immunosppressivo

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-31.

Nota:
1. In particolare sono state escluse con appropriati accertamen-

ti una infezione e una neoplasia del CNS e la sindrome da 
vasocostrizione cerebrale reversibile.

Commenti: La cefalea è il sintomo dominante della 
angite del CNS (sia essa primaria o secondaria). È 
presente nel 50-80% dei casi a seconda dei metodi 
diagnostici utilizzati, rispettivamente angiografia 
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o istologia. Ciononostante, non ha caratteristiche 
specifiche e quindi è di scarso valore diagnostico, 
a meno che non siano presenti altri segni, come 
deficit focali, crisi epilettiche, deterioramento co-
gnitivo o alterazione della coscienza. Comunque, 
l’assenza contemporanea della cefalea e della ple-
iocitosi liquorale rende la diagnosi di angite im-
probabile.
La angite primaria del sistema nervoso centrale 
(PACNS) può presentare reperti angiografici piut-
tosto simili a quelli della sindrome da vasocostri-
zione cerebrale reversibile (RCVS), che includono 
stenosi multifocali delle arterie intracraniche; cefa-
lee ricorrenti a rombo di tuono dovrebbero sugge-
rire una diagnosi di RCVS e non di PACNS.
La patogenesi di 6.4.2 Cefalea dovuta ad angite pri-
maria del sistema nervoso centrale è multifattoriale: 
infiammazione, ictus (ischemico o emorragico), 
aumento della pressione intracranica e/o emorra-
gia subaracnoidea.
L’effetto del trattamento è molto meno drammati-
co che nella 6.4.1 Cefalea attribuita ad arterite a cellule 
giganti. La angite primaria del CNS istologicamen-
te provata rimane una condizione grave e non in-
frequentemente letale.

6.4.3 Cefalea attribuita ad angite secondaria 
del sistema nervoso centrale (SACNS)
Decrizione: Cefalea causata da e sintomatica di 
angite secondaria del sistema nervoso centrale 
(SACNS). La cefalea è il sintomo dominante di 
questo disturbo, ma manca di caratteristiche spe-
cifiche.

Criteri diagnostici:
A. Qualunque tipo di cefalea di nuova insorgenza, 

che rispetti il criterio C
B. È stata diagnosticata un angite secondaria del 

sistema nervoso centrale (SACNS) (angite del 
CNS in presenza di angite sistemica)

C. L’evidenza del rapporto causale è dimostrata 
da uno o entrambi i seguenti:
1. la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con gli altri sintomi e/o segni cli-
nici di esordio della SACNS

2. uno o entrambi i seguenti:
a) la cefalea è significativamente peggiorata 

in parallelo con il peggioramento della 
angite sistemica

b) la cefalea è significativamente migliora-
ta in parallelo con il miglioramento della 
angite sistemica, come risultato di tratta-
mento steroideo e/o immunosoppressivo

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commenti: La cefalea è il sintomo dominante della 
angite del CNS (sia essa primaria o secondaria). È 
presente nel 50-80% dei casi a seconda dei metodi 
diagnostici utilizzati, rispettivamente angiografia 
o istologia. Ciononostante, non ha caratteristiche 
specifiche e quindi è di scarso valore diagnostico, 
a meno che non siano presenti altri segni, come 
deficit focali, crisi epilettiche, deterioramento co-
gnitivo o alterazione della coscienza. Comunque, 
l’assenza contemporanea della cefalea e della ple-
iocitosi liquorale rende la diagnosi di angite im-
probabile.
La difficoltà in questo caso presenta due facce: 
1) fare diagnosi di angite del CNS in un pazien-
te noto per avere una delle molte condizioni che 
possono causare angite; 2) trovare la condizione 
sottostante (infiammatoria, infettiva, neoplastica, 
tossica) in un paziente che si presenta con una an-
gite del CNS.
La patogenesi di 6.4.3 Cefalea attribuita ad angite se-
condaria del sistema nervoso centrale è multifattoria-
le; infiammazione, ictus (ischemico o emorragico), 
aumento della pressione intracranica e/o emorra-
gia subaracnoidea.

6.5 Cefalea attribuita a patologia 
dell’arteria carotide cervicale o 
dell’arteria vertebrale
Descrizione: Cefalea e/o dolore al viso e/o al collo 
causato da lesioni non infiammatorie che colpi-
scono le arterie carotide cervicale e/o vertebrale. 
Il dolore ha generalmente un esordio improvviso 
(anche a colpo di tuono). Può rimanere isolato o 
essere il sintomo premonitore che precede i deficit 
focali dell’ictus ischemico.

Criteri diagnostici:
A. Qualunque tipo di cefalea e/o dolore faciale o 

del collo di nuova insorgenza, che rispetti il cri-
terio C

B. È stata dimostrata una lesione di una arteria 
cervicale o è stato fatto un intervento chirurgico 
o radiologico su una arteria cervicale

C. L’evidenza del rapporto causale è dimostrata 
da almeno due dei seguenti:
1. il dolore si è sviluppato in stretta relazione 

temporale con gli altri sintomi e/o segni cli-
nici del disturbo della arteria cervicale o ha 
condotto alla diagnosi del disturbo della ar-
teria cervicale

2. uno o entrambi i seguenti:
a) il dolore è significativamente peggiorato 

in parallelo con il peggioramento degli al-
tri segni di lesione della arteria cervicale

b) il dolore è significativamente migliorato o 
si è risolto entro un mese dal suo esordio
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3. il dolore è unilaterale e ispilaterale alla arte-
ria cervicale colpita

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

6.5.1 Cefalea o dolore faciale o del collo 
attribuiti a dissezione dell’arteria carotide 
cervicale o dell’arteria vertebrale

6.5.1.1 Cefalea o dolore faciale o del collo acuti 
attribuiti a dissezione dell’arteria carotide 
cervicale o dell’arteria vertebrale
Descrizione: Cefalea e/o dolore faciale e/o del 
collo causato da dissezione della arteria caroti-
de cervicale o vertebrale. Il dolore è usualmente 
ipsilaterale al vaso dissecato e generalmente ha un 
esordio improvviso (anche a rombo di tuono). Può 
rimanere isolato o essere il sintomo premonitore 
che precede i deficit focali dell’ictus ischemico.

Criteri diagnostici.
A. Qualunque tipo di cefalea e/o dolore faciale o 

del collo di nuova insorgenza, che rispetti i cri-
teri C e D

B. È stata diagnosticata una dissezione carotidea 
cervicale o vertebrale

C. L’evidenza del rapporto causale è dimostrata 
da almeno due dei seguenti:
1. il dolore si è sviluppato in stretta relazione 

temporale con gli altri segni locali della dis-
sezione della arteria cervicale o ha condotto 
alla sua diagnosi

2. uno o entrambi i seguenti:
a) il dolore è significativamente peggiorato 

in parallelo con gli altri segni di dissezio-
ne della arteria cervicale

b) il dolore è significativamente migliorato o 
si è risolto entro un mese dal suo esordio

3. uno o entrambi i seguenti:
a) il dolore è severo e continuo per giorni o 

più a lungo
b) il dolore precede i segni di una ischemia 

acuta retinica e/o cerebrale
4. il dolore è unilaterale e ipsilaterale all’arteria 

cervicale colpita
D. Entrambi i seguenti:

 1. la cefalea si è risolta entro i tre mesi1

 2. la cefalea non si è ancora risolta ma tre mesi 
non sono ancora passati1

E. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Nota:
1. I tre mesi dovrebbero essere calcolati dalla stabilizzazione 

spontanea o tramite trattamento, piuttosto che dall’esordio 
della dissezione dell’arteria cervicale.

Commenti: La cefalea con o senza dolore al collo 
può essere l’unica manifestazione della dissezio-

ne di arteria cervicale. È di gran lunga il sintomo 
più frequente (55-100% dei casi) e il più frequente 
sintomo di esordio (33-86 % dei casi) di questo di-
sturbo.
6.5.1.1 Cefalea o dolore faciale o del collo acuti attribuiti 
a dissezione dell’arteria carotide cervicale o dell’arteria 
vertebrale è usualmente unilaterale (ispilaterale al-
la arteria dissecata), severa e prolungata (per una 
media di quattro giorni). Tuttavia, non ha un pat-
tern specifico costante e può talora essere confon-
dente, mimando altre cefalee come 1. Emicranica, 
3.1 Cefalea a grappolo o 4.4 Cefalea primaria “a rombo 
di tuono”. Sono comuni segni associati (segni loca-
li o di ischemia cerebrale o retinica): una sindro-
me di Horner con dolore, un acufene ad esordio 
improvviso con dolore, una paralisi del XII nervo 
cranico con dolore sono altamente suggestivi di 
dissezione di arteria carotide.
La dissezione di arteria cervicale può essere asso-
ciata a dissezione di arteria intracranica, che è cau-
sa potenziale di emorragia subaracnoidea. 6.7.4 
Cefalea attribuita a dissezione arteriosa intracranica 
può presentarsi in associazione a 6.5.1.1 Cefalea 
o dolore faciale o del collo acuti attribuiti a dissezione 
dell’arteria carotide cervicale o dell’arteria vertebrale.
6.5.1.1 Cefalea o dolore faciale o del collo acuti attribuiti 
a dissezione dell’arteria carotide cervicale o dell’arteria 
vertebrale usualmente precede l’esordio di sintomi 
ischemici e quindi richiede diagnosi e trattamento 
precoci. La diagnosi è basata su RM con sequenze 
a soppressione di grasso, Ecocolordoppler, An-
gioRM e/o AngioTC e, nei casi dubbi, angiografia 
convenzionale. Vari di questi accertamenti sono 
comunemente necessari, dal momento che alcuni 
di questi possono essere normali.
Non ci sono studi clinici randomizzati relativi al 
trattamenti, ma c’è accordo in favore dell’eparina, 
seguita da warfarin da tre a sei mesi, a seconda 
della qualità della riparazione arteriosa.

6.5.1.2 Cefalea o dolore faciale o del collo 
persistenti attribuiti a pregressa dissezione 
dell’arteria carotide cervicale o dell’arteria 
vertebrale
Descrizione: Cefalea causata da dissezione della 
arteria carotide cervicale o vertebrale che persiste 
per più di tre mesi dopo che la dissezione si è sta-
bilizzata.

Criteri diagnostici:
A. Cefalea precedentemente diagnosticata come 

6.5.1.1 Cefalea o dolore faciale o del collo acuti at-
tribuiti a dissezione dell’arteria carotide cervicale o 
dell’arteria vertebrale e che rispetti il criterio C

B. La dissezione si è stabilizzata spontaneamente 
o tramite trattamento
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C. La cefalea è persistita per >3 mesi dopo la stabi-
lizzazione della dissezione

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3

Commento: Pochi studi hanno documentato l’e-
sistenza di cefalee che corrispondano ai criteri di 
6.5.1.2 Cefalea o dolore faciale o del collo persistenti 
attribuiti a pregressa dissezione dell’arteria carotide 
cervicale o dell’arteria vertebrale. Occorrono ricerche 
per identificare i fattori di rischio per una cefaela 
così persistente; una storia precedente di 1. Emi-
crania può giocare un ruolo così come ansia/de-
pressione.

6.5.2 Cefalea post-endoarteriectomia
Descrizione: Cefalea causata dalla procedura chi-
rurgica di endoarteriectomia carotidea. Il dolore 
può anche coinvolgere il collo e la faccia. Può ri-
manere isolata o essere il sintomo di avvertimento 
che precede i segni neurologici focali dell’ictus (in 
particolare emorragico).

Criteri diagnostici:
A. Qualunque tipo di cefalea di nuova insorgenza, 

che rispetti il criterio C
B. È stata effettuata una endoarteriectomia caroti-

dea
C. L’evidenza del rapporto causale è dimostrata 

da almeno due dei seguenti:
1. la cefalea si è sviluppata entro una settimana 

dalla endoarteriectomia carotidea
2. la cefalea si è risolta entro un mese dalla en-

doarteriectomia carotidea
3. entrambi i seguenti:

a) la cefalea è unilaterale, dal lato della en-
doarteriectomia carotidea

b) la cefalea ha una delle seguenti tre distin-
te caratteristiche1:
 i. dolore lieve diffuso
ii. dolore simil cefalea a grappolo che si 

manifesta una o due volte al giorno in 
attacchi che durano da una a tre ore

iii. dolore severo pulsante
D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-32.

Note:
1. Sono stati descritti tre sottotipi di 6.5.2 Cefalea post-endoarte-

rie ctomia, ma non sono codificati separatamente:
a) una cefalea diffusa, lieve, isolata che si manifesta nei primi 

pochi giorni dopo la chirurgia
b) un dolore simil cefalea a grappolo unilaterale con attacchi 

che durano da due a tre ore, che si manifestano una o due 
volte al giorno

c) un dolore unilaterale, pulsante e severo che si manifesta 
tre giorni dopo la chirurgia.

2. In particolare una dissezione arteriosa è stata esclusa con ap-
propriati accertamenti.

Commento: Dei tre sottotipi di 6.5.2 Cefalea post-en-
doarteriectomia, il primo e più frequente (sino al 60% 
dei casi) è una condizione benigna, autolimitante, 
mentre la seconda (riportata sino al 38% dei casi) 
si risolve in circa due settimane. Il terzo sottotipo è 
parte di una rara sindrome da iperperfusione, che 
spesso precede un innalzamento della pressione 
arteriosa e l’esordio di crisi epilettiche o deficit neu-
rologici intorno alla settima giornata. È richiesto un 
trattamento urgente dal momento che questi sinto-
mi possono annunciare una emorragia cerebrale.

6.5.3 Cefalea attribuita ad angioplastica o 
stent carotideo o vertebrale
Descrizione: Cefalea causata da procedura endova-
scolare di angioplastica e/o stenting cervicale. Il 
dolore può anche coinvolgere il collo e la faccia. 
Può rimanere isolata o essere il sintomo di av-
vertimento che precede i segni neurologici focali 
dell’ictus (in particolare emorragico).

Criteri diagnostici:
A. Qualunque tipo di cefalea di nuova insorgenza, 

che rispetti il criterio C
B. È stata effettuata una angioplastica e/o sten-

ting carotideo o vertebrale
C. L’evidenza del rapporto causale è dimostrata 

da tutti i seguenti:
1. la cefalea si è sviluppata entro una settimana 

dalla angioplastica e/o stent
2. la cefalea si è risolta entro un mese dalla an-

gioplastica e/o stent
3. la cefalea è dallo stesso lato dalla angiopla-

stica e/o stent
D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-31.

Nota:
1. In particolare, è stata esclusa con indagini appropriate una 

dissezione arteriosa.

Commenti: La angioplastica e/o stent carotideo o 
vertebrale sono fatti per trattare una stenosi di ar-
terie cervicali.
In una serie di 64 pazienti sottoposti a stent caro-
tideo, la cefalea si manifestava in un terzo, usual-
mente entro 10 minuti dalla procedura, ed era 
lieve, ipsilaterale, frontotemporale e di tipo com-
pressivo; nella maggior parte dei casi scompa-
riva entro 10 minuti. Per altro i dati relativi alla 
6.5.3 Cefalea attribuita ad angioplastica o stent caro-
tideo o vertebrale rimangono scarsi. La cefalea non 
è menzionata negli ampi studi clinici di confronto 
tra stent e endoarteriectomia.
6.5.3 Cefalea attribuita ad angioplastica o stent caroti-
deo o vertebrale è stata riportata come parte di una 
rara sindrome da iperperfusione.
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6.6 Cefalea attribuita a disturbi 
venosi cranici

6.6.1 Cefalea attribuita a trombosi venosa 
cerebrale (CVT)
Descrizione: Cefalea causata da trombosi venosa 
cerebrale (CVT). Non ha caratteristiche specifiche: 
è per lo più diffusa, progressiva e severa, ma può 
essere unilaterale ed improvvisa (anche a rombo 
di tuono), o lieve, e talora simil emicranica.

Criteri diagnostici:
A. Qualunque tipo di cefalea di nuova insorgenza, 

che rispetti il criterio C
B. È stata dimostrata una trombosi venosa cere-

brale (CVT)
C. L’evidenza del rapporto causale è dimostrata 

da entrambi i seguenti:
1. la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con gli altri sintomi e/o segni cli-
nici della CVT o ha condotto alla diagnosi di 
CVT

 2. uno o entrambi i seguenti:
a) la cefalea è significativamente peggiorata 

in parallelo con i segni clinici o radiologi-
ci di estensione della CVT

b) la cefalea è significativamente migliorata 
o si è risolta dopo il miglioramento della 
CVT

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commenti: La cefalea è di gran lunga il più fre-
quente dei sintomi della trombosi venosa cerebra-
le (CVT), presentandosi nell’80-90 % dei casi, ed è 
anche il più frequente sintomo inaugurale.
6.6.1 Cefalea attribuita a trombosi venosa cerebrale 
(CVT) non ha caratteristiche specifiche, ma più 
frequentemente è diffusa, progressiva e severa, ed 
è associata con altri segni clinici di ipertensione 
endocranica. Può anche essere unilaterale ed im-
provvisa, e talora molto confondente, mimando 
1.1 Emicrania senza aura, 1.2 Emicrania con aura, 3.1 
Cefalea a grappolo, 3.4 Hemicrania continua, 4.4 Cefa-
lea primaria “a rombo di tuono”, 7.2 Cefalea attribuita 
a ridotta pressione liquorale o 6.2.2 Cefalea acuta attri-
buita a emorragia subaracnoidea (ESA) non traumatica 
(CVT può essere causa di ESA).
La cefalea può essere l’unica manifestazione della 
CVT ma, in oltre il 90% dei casi, è associata con 
segni focali (deficit neurologici o crisi epilettiche) 
e/o segni di ipertensione endocranica, encefalopa-
tia subacuta o sindrome del seno cavernoso.
Data la assenza di caratteristiche specifiche di 
6.6.1 Cefalea attribuita a trombosi venosa cerebrale 
(CVT), qualunque cefalea persistente recente do-

vrebbe sollevare il sospetto, in particolare in pre-
senza di una condizione sottostante pro-trombo-
tica. La diagnosi è basata sulla neuroradiologia 
(RM con immagini T2 pesate più AngioRM, o TC 
più angioTC, e angiografia intra-arteriosa nei casi 
dubbi). Il trattamento dovrebbe essere iniziato il 
più precocemente possibile e include trattamen-
to sintomatico, eparina seguita da anticoagulante 
orale per almeno 6 mesi e, dove indicato, tratta-
mento della causa sottesa.

6.6.2 Cefalea attribuita a stent di seno 
venoso cranico
Descrizione: Cefalea unilaterale causata da e dallo 
stesso lato di uno stent di un seno venoso.

Criteri diagnostici:
A. Qualunque tipo di cefalea di nuova insorgenza, 

che rispetti il criterio C
B. È stata effettuato uno stent del seno cavernoso 

o della vena giugulare
C. L’evidenza del rapporto causale è dimostrata 

da entrambi i seguenti:
1. la cefalea si è sviluppata entro una settimana 

dallo stent
 2. la cefalea si è risolta entro tre mesi dopo lo 

stent
 3. la cefalea è ipsilaterale allo stent

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-31.

Nota:
1. In particolare, è stata esclusa una trombosi venosa intra-

stent.

Commenti: Nell’ultima decade, lo stent della steno-
si del seno laterale è stato utilizzato come terapia 
della ipertensione intracranica idiopatica.
I dati relativi a 6.6.2 Cefalea attribuita a stent di se-
no venoso cranico sono scarsi. In una serie di 21 pa-
zienti sottoposti a stent per ipertensione intracra-
nica idiopatica, 10 pazienti mostravano “cefalee da 
stent”, differenti da quelle provate prima del trat-
tamento, localizzate in corrispondenza della sede 
dello stent, in regione mastoidea, e che duravano 
circa tre settimane.

6.7 Cefalea attribuita ad altro 
disturbo arterioso acuto intracranico

6.7.1 Cefalea attribuita a procedura 
endoarteriosa intracranica
Descrizione: Cefalea unilaterale causata diretta-
mente da procedura endoarteriosa intracranica, 
ipsilaterale alla procedura e che dura meno di 
24 ore.
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Criteri diagnostici:
A. Qualunque tipo di cefalea di nuova insorgenza 

che rispetti il criterio C
B. È stata effettuata una procedura endoarteriosa 

intracranica1

C. L’evidenza del rapporto causale è dimostrata 
da almeno tre dei seguenti:
1. la cefalea si è sviluppata entro una settimana 

dalla procedura
2. la cefalea si è risolta entro un mese dopo la 

procedura
3. la cefalea è ipsilaterale alla procedura, o bila-

terale
4. la cefalea ha almeno uno delle seguenti serie 

di caratteristiche2

a) severa, si manifesta entro secondi dalla 
procedura e dura < 1 ora

b) da moderata a severa, si sviluppa entro 
ore dalla procedura e dura > 24 ore

c) si manifesta in un paziente con 1. Emicra-
nia e ha le caratteristiche di 1.1 Emicrania 
senza aura o 1.2 Emicrania con aura

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-33.

Note:
1. Ad esempio angioplastica, embolizzazione o posizionamen-

to di stent.
2. Ci sono tre sottotipi riconosciuti (ma non codificati separata-

mente) di 6.7.1 Cefalea attribuita a procedura endoarteriosa intra-
cranica:
a) un sottotipo molto specifico riportato dopo rigonfiamen-

to del palloncino o embolizzazione di una malformazione 
arterovenosa o di un aneurisma: dolore severo, localizzato 
in accorso con la arteria coinvolta, che si sviluppa brusca-
mente entro pochi secondi dalla procedura e scompare ra-
pidamente

b) una cefalea che si sviluppa da poche ore a un giorno dopo 
la procedura e dura pochi giorni

c) un attacco di emicrania, che si manifesta in una persona 
che soffre di 1. Emicrania e che è stato scatenato dalla pro-
cedura intracranica endoarteriosa: questo è talora seguito 
da una cefalea intermittente che può durare varie settima-
ne (in questi casi il paziente dovrebbe avere entrambe le 
diagnosi: l’appropriato tipo o sottotipo di 1. Emicrania e 
6.7.1 Cefalea attribuita a procedura endoarteriosa intracranica).

3. In particolare sono state escluse con indagini appropriate 
dissezione arteriosa e rottura arteriosa.

6.7.2 Cefalea da angiografia
Descrizione: Cefalea causata direttamente da an-
giografia cerebrale

Criteri diagnostici:
A. Qualunque tipo di cefalea di nuova insorgenza 

che rispetti il criterio C
B. È stata effettuata una angiografia intrarteriosa 

carotidea o vertebrale
C. L’evidenza del rapporto causale è dimostrata 

da almeno due dei seguenti:
1. la cefalea si è sviluppata durante o entro 24 

ore dalla angiografia
2. la cefalea si è risolta entro 72 ore dalla 

angiografia

3.  la cefalea ha almeno una delle seguenti serie 
di caratteristiche1

a) si sviluppa durante l’iniezione di mezzo 
di contrasto e dura < 1 ora

b) si sviluppa entro poche ore dalla angio-
grafia e dura > 24 ore

c) si manifesta in un paziente con 1. Emicra-
nia e ha le caratteristiche di 1.1 Emicrania 
senza aura o 1.2 Emicrania con aura

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Nota:
1. Ci sono tre sottotipi riconosciuti (ma non codificati separata-

mente) di 6.7.2 Cefalea da angiografia
a) si sviluppa durante l’angiografia ed è strettamente correla-

ta alla somministrazione di mezzo di contrasto
b) si sviluppa più tardivamente, ma entro 24 ore (entrambi 

questi sottotipi sono più comuni in pazienti con una storia 
personale di cefalea primaria, ma sono chiaramente diffe-
renti come caratteristiche dalle cefalee primarie)

c) un attacco di emicrania, che si manifesta in una perso-
na che soffre di 1. Emicrania e che è stato scatenato dal-
la angiografia (in questi casi il paziente dovrebbe avere 
entrambe le diagnosi: l’appropriato tipo di 1. Emicrania e  
6.7.2 Cefalea da angiografia).

Commento: L’angiografia con mezzo di contrasto 
è controindicata nei pazienti affetti da qualunque 
sottotipo di 1.2.3 Emicrania emiplegica perché può 
scatenare un attacco pericoloso per la vita, con 
emiplegia prolungata e coma.

6.7.3 Cefalea attribuita a sindrome da 
vasocostrizione cerebrale reversibile (RVCS)

6.7.3.1 Cefalea acuta attribuita a sindrome da 
vasocostrizione cerebrale reversibile (RVCS)
Descrizione: Cefalea causata da sindrome da va-
socostrizione cerebrale reversibile (RVCS), tipica-
mente cefalea a rombo di tuono ricorrente nel giro 
di una o due settimane, spesso scatenata da attivi-
tà sessuale, esercizio fisico, manovre di Valsalva 
e/o emozioni. La cefalea può rimanere l’unico sin-
tomo della RVCS o essere il sintomo premonitore 
che precede l’ictus emorragico o ischemico.

Criteri diagnostici:
A. Qualunque tipo di cefalea di nuova insorgenza 

che rispetti il criterio C
B. È stata diagnosticata una sindrome da vasoco-

strizione cerebrale reversibile (RVCS)
C. L’evidenza del rapporto causale è dimostrata 

da uno o entrambi i seguenti:
1. la cefalea con o senza segni neurologici fo-

cali e/o crisi epilettiche ha condotto alla an-
giografia (con aspetto a “corona di rosario”) 
e alla diagnosi di RVCS

2. la cefalea ha una o più delle seguenti caratte-
ristiche:
a) esordio a rombo di tuono
b) scatenata da attività sessuale, esercizio fi-

sico, manovre di Valsalva, emozioni, fare 
il bagno e/o la doccia
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c) si presenta o ricorre nel corso di 1 mese al 
massimo dopo l’esordio, senza successi-
va cefalea significativa dopo un mese

D. Uno dei seguenti:
1. la cefalea si è risolta entro tre mesi dall’esor-

dio
2. la cefalea non si è ancora risolta ma tre mesi 

dall’esordio non sono ancora trascorsi
E. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-31.

Nota:
1. In particolare è stata esclusa con appropriate indagini una 

emorragia subaracnoidea aneurismatica

Commenti: La sindrome da vasocostrizione cere-
brale reversibile (RVCS) è una condizione poco co-
nosciuta, caratterizzata clinicamente da severe ce-
falee diffuse che tipicamente sono del tipo a rombo 
di tuono, mimando una emorragia subaracnoidea 
aneurismatica.
La RVCS è la causa più frequente di cefalea a rom-
bo di tuono ricorrente nel giro di alcuni giorni o 
settimane. 6.7.3.1 Cefalea acuta attribuita a sindrome 
da vasocostrizione cerebrale reversibile può raramente 
avere altre modalità di esordio rapidamente pro-
gressiva nel giro di ore o più lentamente nel giro 
di giorni.
Ampie serie di pazienti con RVCS confermata 
hanno dimostrato che oltre il 75% si presenta con 
cefalea come unico sintomo, ma la condizione può 
essere associata a deficit neurologici focali flut-
tuanti e, talora, a crisi epilettiche. 6.7.3.1 Cefalea 
acuta attribuita a sindrome da vasocostrizione cerebrale 
reversibile (RVCS) può essere il sintomo premoni-
tore che precede un ictus emorragico o ischemico. 
La cefalea è assente in una minoranza di casi di 
RVCS.
L’angiografia nella RVCS è per definizione altera-
ta, con segmenti alternati di vasocostrizione e va-
sodilatazione (aspetto a “corona di rosario” o “fila 
di salsicce”). Tuttavia, l’AngioRM, l’AngioTC e 
perfino la angiografia con cateterismo possono es-
sere normali durante le prime settimane dopo l’e-
sordio clinico. I pazienti con cefalea ricorrente del 
tipo a rombo di tuono e con angiografia norma-
le, dovrebbero essere considerati come avere una 
6.7.3.2 Cefalea acuta probabilmente attribuita a sin-
drome da vasocostrizione cerebrale reversibile (RVCS). 
La RM encefalica è alterata dal 30 all’80% dei casi, 
mostrando vari tipi di lesioni, incluse emorragie 
intracraniche (subaracnoidea della convessità, in-
tracerebrale e/o subdurale), infarti cerebrali e/o 
edema cerebrale con le caratteristiche della “ence-
falopatia posteriore reversibile”.
Almeno metà dei casi di RVCS è secondaria, prin-
cipalmente al post-partum e/o attribuibile a espo-
sizione a sostanze vasoattive, incluse sostanze 

illecite, farmaci alfa-simpaticomimetici e farmaci 
serotoninergici. La malattia è autolimitante in un 
periodo da uno a tre mesi, con regressione delle 
anomalie arteriose (in questo senso “reversibile”) 
e, quasi sempre, risoluzione della cefalea. Tut-
tavia, gli ictus causati da RVCS possono lasciare 
compromissione permanente.

6.7.3.2 Cefalea acuta probabilmente attribuita 
a sindrome da vasocostrizione cerebrale 
reversibile (RVCS)
Descrizione: Cefalea tipica da sindrome da vaso-
costrizione cerebrale reversibile (RVCS), in parti-
colare cefalea a rombo di tuono ricorrente nel gi-
ro di una o due settimane, e scatenata da attività 
sessuale, esercizio fisico, manovre di Valsalva e/o 
emozioni, ma l’angiografia cerebrale non ha dimo-
strato la bordatura delle arterie intracraniche tipi-
ca della RCVS.

Criteri diagnostici:
A. Qualunque tipo di cefalea di nuova insorgenza 

che rispetti il criterio C
B. È sospettata una sindrome da vasocostrizione 

cerebrale reversibile (RVCS), ma l’angiografia 
cerebrale è normale

C. L’evidenza del rapporto causale è dimostrata 
da tutti i seguenti:
1. almeno due cefalee nel giro di un mese con 

tutte e tre le seguenti caratteristiche:
a) esordio a rombo di tuono con picco del 

dolore entro 1 minuto
b) intensità severa
c) durata ≥5 minuti

2. almeno una delle cefalee a rombo di tuono è 
stata scatenata da uno dei seguenti:
a) attività sessuale (immediatamente prima 

o al momento dell’orgasmo)
b) esercizio fisico
c) manovra di Valsalva
d) emozione
e) fare il bagno e/o la doccia
f)  piegarsi in avanti

3. nessuna nuova cefalea a rombo di tuono o 
altra cefalea significativa si è manifestata ol-
tre 1 mese dall’esordio

D. Uno dei seguenti:
1. la cefalea si è risolta entro tre mesi dall’esor-

dio
2. la cefalea non si è ancora risolta ma tre mesi 

dall’esordio non sono ancora trascorsi
E. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-31.

Nota:
1. In particolare è stata esclusa con appropriate indagini una 

emorragia subaracnoidea aneurismatica
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Commento: ICDH-3 generalmente non propone 
criteri per probabili cefalee secondarie. Tuttavia le 
anomalie arteriose della sindrome da vasocostri-
zione cerebrale reversibile (RVCS) possono essere 
difficili da dimostrare. In alcuni casi di RVCS può 
essere necessario per reperirle ripetere varie An-
gioTC o AngioRM nel corso di due o tre settimane 
dopo l’esordio della cefalea e in altri è necessaria 
una angiografia convenzionale invasiva. Nei pa-
zienti che hanno ricorrenti cefalee a rombo di tuo-
no con eventi scatenanti tipiche per RVCS nel corso 
di un periodo inferiore a un mese ma che hanno 
una angiografia inizialmente normale, e in cui altre 
cause della cefalea siano state esclude con indagini 
appropriate, può esser posta una diagnosi tempo-
ranea di 6.7.3.2 Cefalea acuta probabilmente attribuita 
a sindrome da vasocostrizione cerebrale reversibile.

6.7.3.3 Cefalea persistente attribuita a 
pregressa sindrome da vasocostrizione cerebrale 
reversibile (RVCS)
Descrizione: Cefalea causata da sindrome da vaso-
costrizione cerebrale reversibile (RVCS), che persi-
ste per più di tre mesi dopo l’esordio.

Criteri diagnostici:
A. Cefalea precedentemente diagnosticata come 

6.7.3.1 Cefalea acuta attribuita a sindrome da va-
socostrizione cerebrale reversibile (RVCS), e che 
rispetti il criterio C

B. Normalizzazione delle arterie cerebrali dimo-
strata direttamente con angiografia o indiretta-
mente, entro tre mesi dall’esordio della RVCS

C. La cefalea è persistita oltre i tre mesi dopo il suo 
esordio

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3

Commento: Pochi studi hanno documentato cefa-
lee che corrispondano ai criteri di 6.7.3.3 Cefalea 
persistente attribuita a pregressa sindrome da vaso-
costrizione cerebrale reversibile. Sono necessarie ri-
cerche per identificare fattori di rischio per una 
cefalea così persistente: una storia personale di 1. 
Emicrania potrebbe avere un ruolo coì come an-
sia/depressione.

6.7.4 Cefalea attribuita a dissezione 
arteriosa intracranica
Descrizione: Cefalea causa da dissezione di una 
arteria intracranica. Il dolore è generalmente uni-
laterale, ipsilaterale al vaso dissecato, e general-
mente ha un esordio improvviso (anche a rombo 
di tuono). Può rimanere isolata o essere il sinto-
mo premonitore che precede una emorragia sub-
aracnoidea o un ictus.

Criteri diagnostici:
A. Qualunque tipo di cefalea di nuova insorgenza 

che rispetti il criterio C
B. È stata diagnosticata una dissezione arteriosa 

intracranica
C. L’evidenza del rapporto causale è dimostrata 

da almeno due dei seguenti:
1. la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con gli altri sintomi e/o segni cli-
nici di dissezione arteriosa intracranica, o ha 
condotto alla diagnosi

2. la cefalea si è risolta entro un mese dal suo 
esordio

3. la cefalea ha una o entrambe le seguenti ca-
ratteristiche:
a) esordio improvviso o a rombo di tuono
b) intensità severa

 4. la cefalea è unilaterale e ipsilaterale alla dis-
sezione

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commenti: Una dissezione può colpire qualun-
que arteria intracranica e indurre emorragia sub-
aracnoidea, ictus ischemici, compressione di strut-
ture adiacenti o, meno comunemente, emorragia 
intracerebrale. Negli asiatici, le dissezioni arterio-
se intracraniche sono più frequenti delle dissezio-
ni arteriose cervicali.
Una cefalea acuta è spesso il sintomo di presenta-
zione e può essere l’unico sintomo di questo di-
sturbo.

6.8 Cefalea e/o aura simil-
emicranica attribuita a vasculopatia 
intracranica cronica

6.8.1 Cefalea attribuita ad arteriopatia 
cerebrale autosomica dominante con 
infarti sottocorticali e leucoencefalopatia 
(CADASIL)
Descrizione: Cefalea ricorrente con attacchi simili 
a 1.2 Emicrania con aura, tranne che per una fre-
quenza insolita di aura prolungata, causata da 
una arteriopatia cerebrale autosomica dominan-
te con infarti sottocorticali e leucoencefalopatia 
(CADASIL). È associata alle altre caratteristiche 
cliniche di CADASIL o, spesso, è il primo sintomo 
di essa.

Criteri diagnostici:
A. Attacchi ricorrenti di emicrania con aura tipica, 

emiplegica o prolungata, che rispettino il crite-
rio C

B. È stata dimostrata una arteriopatia cerebrale 
autosomica dominante con infarti sottocorticali 
e leucoencefalopatia (CADASIL)1
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C. Uno o entrambi i seguenti:
1. emicrania con aura era la prima manifesta-

zione clinica di CADASIL
2. gli attacchi di emicrania con aura migliora-

no o cessano quando compaiono o peggio-
rano altre manifestazioni di CADASIL (ad 
es. ictus ischemico, disturbi dell’umore e/o 
disfunzione cognitiva)

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Nota:
1. La diagnosi viene effettuata o mediante screening per mu-

tazioni di NOTCH3, o con una semplice biopsia cutanea con 
immunocolorazione per anticorpi contro NOTCH3, o valu-
tando attraverso microscopia elettronica la presenza di ma-
teriale osmiofilo granulare (GOM) extracellulare all’interno 
della tonaca media dell’arteria.

Commenti: L’arteriopatia cerebrale autosomica 
dominante con infarti sottocorticali e leucoence-
falopatia (CADASIL) è una malattia autosomica 
dominante, con alcuni casi sporadici, che coinvol-
ge le cellule della muscolatura liscia della tonaca 
media delle piccole arterie c         erebrali. È causata 
da mutazioni del gene NOTCH3. La CADASIL è 
caratterizzata clinicamente da piccoli e ricorrenti 
infarti cerebrali profondi, demenza sottocorticale, 
disturbi dell’umore e, in un terzo dei casi, da attac-
chi tipici di 1.2 Emicrania con aura tranne che per 
una frequenza insolita di aura prolungata. In tal 
caso, questi sono di solito i primi sintomi della ma-
lattia, che si manifesta mediamente intorno ai 30 
anni di età, circa 15 anni prima dell’insorgenza di 
ictus ischemici e 20-30 anni prima della morte. La 
risonanza magnetica è sempre alterata, con tipiche 
alterazioni della sostanza bianca nelle sequenze T2 
pesate.

6.8.2 Cefalea attribuita a encefalopatia 
mitocondriale, acidosi lattica ed episodi 
simil-stroke (MELAS)
Descrizione: Cefalea ricorrente con attacchi di tipo 
emicranico o sintomo di presentazione di episodi 
simil-stroke, causata da e associata alle altre carat-
teristiche cliniche di encefalopatia mitocondriale, 
acidosi lattica e episodi simil-stroke (MELAS).

Criteri diagnostici:
A. Attacchi ricorrenti di cefalea, che rispettino il 

criterio C
B. È stata dimostrata un’anomalia genetica mi-

tocondriale associata a encefalopatia mitocon-
driale, acidosi lattica e episodi simil-stroke 
(MELAS)

C. Uno o entrambi i seguenti:
1. attacchi di emicrania ricorrenti con o senza 

aura

2. cefalea ad insorgenza acuta precedente o as-
sociata a deficit neurologici focali e/o crisi 
epilettiche

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commenti: La sindrome MELAS (encefalopatia 
mitocondriale, acidosi lattica ed episodi di simil-
stroke) è un disturbo mitocondriale geneticamente 
eterogeneo caratterizzato da un fenotipo clinico 
variabile, che comprende segni di coinvolgimento 
del sistema nervoso centrale (convulsioni, emipa-
resi, emianopsia, cecità corticale, sordità neuro-
sensoriale e/o vomito episodico). La cefalea è un 
sintomo comune nella MELAS, che si può mani-
festare o come attacchi ricorrenti di tipo emicrani-
co o come il sintomo di presentazione di episodi 
simil-stroke. L’alta frequenza di attacchi simil-
emicranici come parte della MELAS ha portato 
all’ipotesi che mutazioni mitocondriali possano 
svolgere un ruolo nell’emicrania con aura, ma la 
mutazione 3243 non è stata rilevata in due gruppi 
di soggetti con 1.2 Emicrania con aura. Altre muta-
zioni genetiche non ancora identificate potrebbero 
rivestire un ruolo sia nell’emicrania che nell’ictus 
ischemico, dal momento che gli attacchi emicrani-
ci, per lo più con aura, si verificano anche in altri 
disturbi mitocondriali.

6.8.3 Cefalea attribuita ad angiopatia 
Moyamoya (MMA)
Descrizione: Cefalea cronica ricorrente, che può 
essere simil-emicrania, causata da e associata al-
le altre caratteristiche cliniche dell’angiopatia 
Moyamoya.

Criteri diagnostici:
A. Cefalea ricorrente, che rispetti il criterio C
B. Evidenza di angiopatia Moyamoya (MMA) alle 

indagini neuroradiologiche
C. L’evidenza del rapporto causale è dimostrata 

da entrambi i seguenti:
1. la cefalea si è sviluppata in stretta relazio-

ne temporale con gli altri sintomi e/o segni 
clinici e/o evidenze neuroradiologiche di 
MMA, o ha portato alla sua scoperta

2. Uno o entrambi i seguenti
a) la cefalea è significativamente peggiora-

ta in parallelo agli altri sintomi e/o segni 
clinici e/o radiologici di peggioramento 
della MMA

b) la cefalea è significativamente migliorata 
dopo rivascolarizzazione chirurgica

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.
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Commenti: L’angiopatia Moyamoya (MMA) è ca-
ratterizzata da restringimento progressivo ed oc-
clusione della porzione intracranica della arteria 
carotide interna e delle arterie cerebrale media e 
cerebrale anteriore. Alcuni geni di suscettibilità 
per la MMA sono stati identificati o localizzati. In 
alcuni pazienti, la MMA è associata ad altre con-
dizioni (tra le altre anemia falciforme, sindrome 
di Down e radioterapia) e viene definita sindrome 
Moyamoya.
MMA di solito si presenta precocemente duran-
te l’infanzia o l’adolescenza con ictus ischemici o 
emorragici che possono causare cefalea acuta. Ol-
tre a questi eventi vascolari acuti, la cefalea è un 
sintomo molto comune sia nei bambini sia negli 
adulti affetti da MMA, e fenotipicamente di solito 
è simile a 1.1 Emicrania senza aura, 1.2 Emicrania con 
aura, 1.2.3 Emicrania emiplegica o 2. Cefalea di tipo 
tensivo; raramente sono stati riportati attacchi simil 
cefalea a grappolo. Interventi chirurgici di riva-
scolarizzazione hanno effetti variabili sulla cefalea 
nella MMA, con miglioramento in alcuni pazienti, 
persistenza in altri, e nuova insorgenza di cefalea 
postoperatoria in un’altra sottopopolazione.

6.8.4 Aura simil-emicranica attribuita ad 
angiopatia amiloide cerebrale (CAA)
Descrizione: Attacchi con aura simil-emicranica ad 
esordio tardivo senza cefalea o con cefalea lieve, 
denominati anche “attacchi amiloidi” (“amyloid 
spells”), causata da e associata alle altre caratte-
ristiche cliniche di angiopatia amiloide cerebrale, 
spesso nel contesto di un’emorragia subaracno-
idea della convessità.

Criteri diagnostici:
A. Attacchi di nuova insorgenza con aura simil-

emicranica, con o senza lieve cefalea, che ri-
spettino il criterio C

B. Evidenze neuroradiologiche o con biopsia cere-
brale di angiopatia amiloide cerebrale (CAA)

C. L’evidenza del rapporto causale è dimostrata 
da uno o più dei seguenti:
1. l’aura si è sviluppata in stretta relazione 

temporale ad altri sintomi e/o segni clinici 
di CAA, o ha portato alla sua scoperta

2.  l’aura è significativamente peggiorata paral-
lelamente ai segni clinici e/o radiologici di 
peggioramento della CAA

3.  insorgenza dopo i 50 anni di età
D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-31.

Nota:
1. Sequenze MRI suscettibili ai prodotti di degradazione dell’e-

moglobina sono importanti per la diagnosi di angiopatia 
amiloide cerebrale, e devono essere eseguite in ogni paziente 
con insorgenza tardiva di aura simil-emicranica.

Commenti: L’angiopatia amiloide cerebrale (CAA) 
è un disturbo dei piccoli vasi associato a progres-
siva deposizione di amiloide sulle pareti dei va-
si corticali e leptomeningei. Le forme sporadiche 
sono più frequenti di quelle familiari ereditarie. 
La CAA è la causa più frequente di emorragia in-
tracerebrale lobare sintomatica, episodi transitori 
di coinvolgimento neurologico focale nell’anzia-
no e decadimento cognitivo. Episodi transitori di 
coinvolgimento neurologico focale includono sia 
sintomi neurologici positivi simil aura emicranica 
(parestesie diffuse e/o fenomeni visivi positivi) sia 
sintomi neurologici negativi simil TIA, e possono 
essere causati sia da depositi di ferro a livello cor-
ticale superficiale sia da emorragia subaracnoidea 
della convessità. Questi episodi sono associati ad 
un alto rischio di sviluppare in breve tempo un’e-
morragia intracerebrale sintomatica.

6.8.5 Cefalea attribuita alla sindrome di 
vasculopatia retinica con leucoencefalopatia 
cerebrale e manifestazioni sistemiche 
(RVCLSM)
Descrizione: Cefalea ricorrente con attacchi simil-
emicrania, più frequentemente senza aura, causata 
dalla sindrome di vasculopatia retinica con leuco-
encefalopatia cerebrale e manifestazioni sistemi-
che (RVCLSM). Questa può essere associata alle 
altre caratteristiche cliniche della RVCLSM o può 
esserne la più precoce manifestazione clinica.

Criteri diagnostici:
A. Ricorrenti attacchi simil-emicrania, con o senza 

aura, che soddisfano il criterio C
B. Dimostrazione di sindrome di vasculopatia re-

tinica con leucoencefalopatia cerebrale e mani-
festazioni sistemiche (RVCLSM)1

C. Gli attacchi simil-emicranici sono secondari a e 
parte delle manifestazioni cliniche della sindro-
me.

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Nota:
1. La diagnosi è confermata da un test genetico per mutazioni 

del gene TREX1.

Commento: La sindrome di vasculopatia retinica 
con leucoencefalopatia cerebrale e manifestazio-
ni sistemiche (RVCLSM) è una malattia sistemica 
dei piccoli vasi a trasmissione autosomica domi-
nante causata da mutazioni frame-shift a livello 
C-terminale del gene TREX1. Clinicamente è ca-
ratterizzata da deficit neurologici focali, decadi-
mento cognitivo, disturbi psichiatrici, epilessia, 
varie manifestazioni sistemiche e, in almeno la 
metà dei casi, attacchi di cefalea simil-emicrania. 
Altre manifestazioni cliniche sono deficit visivi 
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dovuti alla retinopatia vascolare, declino neurolo-
gico e morte prematura dovuta ad un progressivo 
accrescimento delle lesioni della sostanza bianca 
cerebrale. Lo spettro clinico include anche dete-
rioramento delle funzioni epatiche e renali, ane-
mia spesso associata a sanguinamento gastrointe-
stinale e ipertensione. Nei pazienti più giovani nei 
quali la RM cerebrale può essere normale, le ma-
nifestazioni cliniche includono un fenomeno di 
Raynaud di grado lieve (54%), emicrania (soprat-
tutto senz’aura: 42%) e disturbi psichiatrici (23%). 
In questi casi la diagnosi deve essere sospettata in 
base alla storia familiare.

6.8.6 Cefalea attribuita ad altra vasculopatia 
intracranica cronica
Descrizione: Attacchi simil-emicrania, con o 
senz’aura, causati da e che si verificano come parte 
delle manifestazioni cliniche di una vasculopatia 
intracranica cronica genetica o non genetica oltre a 
quelle sopra descritti.

Criteri diagnostici:
A. Ricorrenti attacchi simil-emicrania, con o 

senz’aura, che soddisfano il criterio C
B. Dimostrazione di una vasculopatia intracranica 

cronica genetica o non genetica
C. Gli attacchi simil-emicrania sono secondari a o 

parte delle manifestazioni cliniche della vascu-
lopatia intracranica cronica

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3

Commenti: Ricorrenti attacchi simil-emicrania so-
no stati descritti come parte delle manifestazioni 
cliniche della emiparesi ereditaria infantile, tortuosità 
dell’arteria retinica e leucoencefalopatia (HIHRATL) 
una condizione a trasmissione autosomica domi-
nante, dovuta a mutazioni del gene COL4A1. So-
no state descritte solo poche famiglie con questo 
disturbo. Per la presenza di altre severe manife-
stazioni cliniche nella HIHRATL, questi attacchi 
simil-emicrania non sono stati studiati sistemati-
camente, ma sembrano assomigliare prevalente-
mente a 1.2 Emicrania con aura. Tutte le altre va-
sculopatie intracraniche croniche genetiche o non 
genetiche possono, potenzialmente, causare attac-
chi simil-emicrania.

6.9 Cefalea attribuita a apoplessia 
pituitarica
Descrizione: Cefalea causata da apoplessia pituita-
ria, di solito con insorgenza improvvisa (spesso a 
rombo di tuono) e severa intensità, e accompagna-
ta già dall’inizio o successivamente da sintomi vi-
sivi e/o ipopituitarismo.

Criteri diagnostici:
A. Qualunque tipo di cefalea di nuova insorgenza, 

che rispetti il criterio C
B. È stato diagnosticato un infarto emorragico 

acuto della ghiandola pituitaria
C. L’evidenza del rapporto causale è dimostrata 

da almeno due dei seguenti:
1. La cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale agli altri sintomi e/o segni clini-
ci di apoplessia pituitaria, o ha portato alla 
diagnosi di apoplessia pituitaria

2. Uno o entrambi i seguenti:
a) la cefalea è significativamente peggiora-

ta in parallelo agli altri sintomi e/o segni 
clinici di apoplessia pituitaria

b) la cefalea è significativamente migliora-
ta in parallelo ad altri sintomi e/o segni 
clinici di miglioramento della apoplessia 
pituitaria

3. Cefalea severa e a insorgenza improvvisa o a 
rombo di tuono.

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commenti: La rara sindrome clinica di apoplessia 
pituitaria è una condizione acuta e potenzialmente 
fatale. È una delle cause di emorragia subaracno-
idea non dovuta a rottura aneurismatica. È anche 
una delle cause di cefalea a rombo di tuono. In 
molti casi si verifica come la prima manifestazione 
di un rapido ingrandimento di un macroadenoma 
pituitario non funzionante, dovuto a emorragia 
e/o infarto. La RM cerebrale è più sensibile della 
TC per rilevare patologie intrasellari.

Bibliografia
6.1.1.1 Cefalea acuta attribuita ad ictus ischemico 
(infarto cerebrale)
Ferro JM, Melo TP, Oliveira V, et al. A multivariate study 

of headache associated with ischemic stroke. Headache 
1995; 35: 315–319.

Gorelick PB, Hier DB, Caplan LR, et al. Headache in acute 
cerebrovascular disease. Neurology 1986; 36: 1445–1450.

Hansen AP, Marcussen NS, Klit H, et al. Development of 
persistent headache following stroke: a 3-year follow-
up. Cephalalgia 2015; 35: 399–409.

Lopes Azevedo L, Breder R, de A Santos DP, et al. Ischemic 
stroke presenting as thunderclap headache: report of 
two cases and review of the literature. Eur Neurol 2011; 
66: 133–135.

Portenoy RK, Abissi CJ, Lipton RB, et al. Headache in 
cerebrovascular disease. Stroke 1984; 15: 1009–1012.

Schwedt TJ and Dodick DW. Thunderclap stroke: embolic 
cerebellar infarcts presenting as thunderclap headache. 
Headache 2006; 46: 520–522.

Verdelho A, Ferro JM, Melo T, et al. Headache in acute 
stroke. A prospective study in the first 8 days. 
Cephalalgia 2008; 28: 346–354.



© International Headache Society 2018

94  ICHD-3 

6.1.2 Cefalea attribuita ad attacco ischemico 
transitorio (TIA)
Caplan LR. Migraine and vertebrobasilar ischemia.

Neurology 1991; 41: 55–61.
Ferro JM, Costa I, Melo TP, et al. Headache associated with 

transient ischemic attacks. Headache 1995; 35: 544–548.
Fisher CM. Migraine accompaniments versus 

arteriosclerotic ischemia. Trans Am Neurol Assoc 1968; 
93: 211–213.

Fisher CM. Cerebral ischemia: less familiar types. Clin 
Neurosurg 1971; 18: 267–336.

Fisher CM. Late-life migraine accompaniments as a cause 
of unexplained transient ischemic attacks. Can J Med Sci 
1980; 7: 9–17.

Martsen BH, Sorensen PS and Marquardsen J. Transient 
ischemic attacks in young patients: a thromboembolic 
or migrainous manifestation? A ten-year follow-up 
of 46 patients. J Neurol Neurosurg Psychiatry 1990; 53: 
1029–1033.

6.2.1 Cefalea acuta attribuita ad emorragia 
intracerebrale non traumatica
Abadie V, Jacquin A, Daubail B, et al. Prevalence and 

prognostic value of headache on early mortality in 
acute stroke: the Dijon Stroke Registry. Cephalalgia 
2014; 34: 887–894.

Ferro JM, Melo TP and Guerreiro M. Headaches in 
intracerebral hemorrhage survivors. Neurology 1998; 
50: 203–207.

Jensen TS and Gorrelick PB. Headache associated with 
stroke and intracranial hematoma. In: Olesen J, Tfelt-
Hansen P and Welch KMA (eds) The headaches, 2nd 
edition. Philadelphia: Lippincott Williams & Wilkins, 
2000, pp.781–787.

Melo TP, Pinto AN and Ferro JM. Headache in intracerebral 
hematomas. Neurology 1996; 47: 494–500. 

Schuaib A, Metz L and Hing T. Migraine and intracerebral 
hemorrhage. Cephalalgia 1989; 9: 59–61.

Verdelho A, Ferro JM, Melo T, et al. Headache in acute 
stroke. A prospective study in the first 8 days. 
Cephalalgia 2008; 28: 346–354.

6.2.2 Cefalea acuta attribuita ad emorragia 
subaracnoidea (ESA) non traumatica
Bassi P, Bandera R, Loiero M, et al. Warning signs in 

subarachnoid hemorrhage: a cooperative study. Acta 
Neurol Scand 1991; 84: 277–281.

Edlow JA and Caplan LR. Avoiding pitfalls in the diagnosis 
of subarachnoid hemorrhage. N Engl J Med 2000; 342: 
29–36.

Evans RW. Diagnostic testing for the evaluation of 
headaches. Neurol Clin 1996; 14: 1–26.

Graff-Radford J, Fugate JE, Klaas J, et al. Distinguishing 
clinical and radiological features of non-traumatic 
convexal subarachnoid hemorrhage. Eur J Neurol 2016; 
23: 839–846.

Linn FHH, Rinkel GJE, Algra A, et al. Headache 
characteristics in subarachnoid haemorrhage and 
benign thunderclap headache. J Neurol Neurosurg 
Psychiatry 1998; 65: 791–793.

Mayberg MR, Batjer HH, Dacey R, et al. Guidelines for the 
management of aneurysmal subarachnoid hemorrhage. 
A statement for healthcare professionals from a special 
writing group of the Stroke Council of the American 
Heart Association. Stroke 1994; 25: 2315–2328.

Ramirez-Lassepas M, Espinosa CE, Cicero JJ, et al. 
Predictors of intracranial pathologic findings in patients 

who seek emergency care because of headache. Arch 
Neurol 1997; 54: 1506–1509.

Rico M, Benavente L, Para M, et al. Headache as a crucial 
symptom in the etiology of convexal subarachnoid 
hemorrhage. Headache 2014; 54: 545–550. 

Seymour JJ, Moscati RM and Jehle DV. Response of 
headaches to non-narcotic analgesics resulting in 
missed intracranial hemorrhage. Am J Emerg Med 1995; 
13: 43–45.

Sidman R, Vconnolly E and Lemke T. Subarachnoid 
hemorrhage diagnosis: lumbar puncture is still needed 
when the computed tomography scan is normal. Acad 
Emerg Med 1996; 3: 827–831.

Van der Wee N, Rinkel GJE, Hasan D, et al. Detection of 
subarachnoid hemorrhage on early CT: is lumbar 
puncture still needed after a negative scan? J Neurol 
Neurosurg Psychiatry 1995; 58: 357–359.

Verweij RD, Wijdicks EFM and van Gijn J. Warning 
headache in aneurysmal subarachnoid hemorrhage. A 
case control study. Arch Neurol 1988; 45: 1019–1020.

Weir B. Diagnostic aspects of SAH. In: Weir B (ed) 
Subarachnoid hemorrhage: causes and cures. New York: 
Oxford University Press, 1998, pp.144–176.

6.2.3 Cefalea acuta attribuita ad ematoma 
subdurale acuto (ASDH) non traumatico
Chhiber SS and Singh JP. Acute spontaneous subdural 

hematoma of arterial origin: a report of four cases and 
review of literature. Neurol India 2010; 58: 654–658.

De Noronha RJ, Sharrack B, Hadjivassiliou M, et 
al. Subdural haematoma: a potentially serious 
consequence of spontaneous intracranial hypotension. 
J Neurol Neurosurg Psychiatry 2003; 74: 752–755.

Depreitere B, Van Calenbergh F and van Loon J. A 
clinical comparison of non-traumatic acute subdural 
haematomas either related to coagulopathy or of 
arterial origin without coagulopathy. Acta Neurochir 
(Wien) 2003; 145: 541–546

Koerbel A, Ernemann U and Freudenstein D. Acute 
subdural hematoma without subarachnoid hemorrhage 
caused by rupture of internal carotid artery bifurcation 
aneurysm: case report and review of literature. Br J 
Radiol 2005; 78: 646–650.

Missori P, Fenga L, Maraglino C, et al. Spontaneous acute 
subdural hematomas. A clinical comparison with 
traumatic acute subdural hematomas. Acta Neurochir 
(Wien) 2000; 142: 697–701.

Ogawa K, Oishi M, Mizutani T, et al. Dural arteriovenous 
fistula on the convexity presenting with pure acute 
subdural hematoma. Acta Neurol Belg 2010; 110: 190–
192.

Takahashi S, Shinoda J and Hayashi T. Cerebral venous 
sinus thrombosis in an adult patient presenting as 
headache and acute subdural hematoma. J Stroke 
Cerebrovasc Dis 2010; 21: 338–340.

6.2.4 Cefalea persistente attribuita a pregressa 
emorragia intracranica non traumatica
Hansen AP, Marcussen NS, Klit H, et al. Development of 

persistent headache following stroke: a 3-year follow-
up. Cephalalgia 2015; 35: 399–409.

6.3.1 Cefalea attribuita ad aneurisma sacculare 
che non ha sanguinato
Byruma EP, McGregor JM and Christoforidisa GA. 

Thunderclap headache without subarachnoid 
hemorrhage associated with regrowth of previously 



© International Headache Society 2018

ICHD-3 95 

coil-occluded aneurysms. Am J Neuroradiol 2009; 30: 
1059–1061.

Day JW and Raskin NH. Thunderclap headache: symptom 
of unruptured cerebral aneurysm. Lancet 1986; ii: 1247–
1248.

Linn FHH, Wijdicks EFM, van der Graaf Y, et al. 
Prospective study of sentinel headache in aneurysmal 
subarachnoid haemorrhage. Lancet 1994; 344: 590–593.

Markus HS. A prospective follow-up of thunderclap 
headache mimicking subarachnoid haemorrhage. J 
Neurol Neurosurg Psychiatry 1991; 54: 1117–1125.

Mas JL, Baron JC, Bousser MG, et al. Stroke, migraine and 
intracranial aneurysm: a case report. Stroke 1986; 17: 
1019–1021.

Ostergard JR and Ramadan N. Unruptured vascular 
malformations and subarachnoid hemorrhage. In: 
Olesen J, Tfelt-Hansen P and Welch KMA (eds) The 
headaches, 2nd edition. Philadelphia: Lippincott Williams 
& Wilkins, 2000, pp.789–796.

Raps EC, Rogers JD, Galetta DL, et al. The clinical spectrum 
of unruptured intracranial aneurysms. Arch Neurol 
1993; 50: 265–268.

Schievink WI. Intracranial aneurysms. N Engl J Med 1997; 
336: 28–40.

Wijdicks EFM, Kerkhoff H and van Gijn J. Long-term 
follow-up of 71 patients with thunderclap headache 
mimicking subarachnoid haemorrhage. Lancet 1988; ii: 
68–70.

6.3.2 Cefalea attribuita a malformazione 
arterovenosa (MAV)
Bruyn GW. Intracranial arteriovenous malformation and 

migraine. Cephalalgia 1984; 4: 191–207.
Haas DC. Arteriovenous malformations and migraine: case 

reports and an analysis of the relationship. Headache 
1991; 31: 509–513.

Nomura M, Mori K, Tamase A, et al. Cavernous sinus 
dural arteriovenous fistula patients presenting with 
headache as an initial symptom. J Clin Med Res 2016; 
8: 342–345.

Troost BT, Mark LE and Maroon JC. Resolution of classic 
migraine after removal of an occipital lobe AVM. Ann 
Neurol 1979; 5: 199–201.

6.3.3 Cefalea attribuita a fistola arterovenosa 
durale (DAVF)
Garza I. Images from headache: a ‘‘noisy’’ headache: dural 

arteriovenous fistula resembling new daily persistent 
headache. Headache 2008; 48: 1120–1121.

Malek AM, Halbach VV, Dowd CF, et al. Diagnosis and 
treatment of dural arteriovenous fistulas. Neuroimaging 
Clin N Am 1998; 8: 445–468.

6.3.4 Cefalea attribuita ad angioma cavernoso
Afridi S and Goadsby PJ. New onset migraine with a brain 

stem cavernous angioma. J Neurol Neurosurg Psychiatry 
2003; 74: 680–682.

Bellamio M, Anglani M, Mainardi F, et al. Cluster headache: 
when to worry? Two case reports. Cephalalgia 2017; 37: 
491–495.

De Benedittis G. SUNCT syndrome associated with 
cavernous angioma of the brain stem. Cephalalgia 1996; 
16: 503–506.

Denier C, Labauge P, Brunereau L, et al. Clinical features of 
cerebral cavernous malformations patients with KRIT1 
mutations. Ann Neurol 2004; 55: 213–220.

Epstein MA, Beerman PH and Schut L. Cavernous angioma 
presenting as atypical facial and head pain. J Child 
Neurol 1990; 5: 27–30.

Kivelev J, Niemela M, Kivisaari R, et al. Intraventricular 
cerebral cavernomas: a series of 12 patients and review 
of the literature. J Neurosurg 2010; 112: 140–149.

Robinson JR, Awad IA and Little JR. Natural history of the 
cavernous angioma. J Neurosurg 1991; 75: 709–714.

6.3.5 Cefalea attribuita ad angiomatosi 
encefalotrigeminale o leptomeningea (sindrome 
di Sturge Weber)
Chabriat H, Pappata S, Traykov L, et al. Angiomatose 

de Sturge Weber responsable d’une hémiplégie sans 
infarctus cérébral en fin de grossesse. Rev Neurol (Paris) 
1996; 152: 536–541.

Klapper J. Headache in Sturge–Weber syndrome. Headache 
1994; 34: 521–522.

Lisotto C, Mainardi F, Maggioni F, et al. Headache in 
Sturge–Weber syndrome: a case report and review of 
the Literature. Cephalalgia 2004; 24: 1001–1004.

Pascual-Castroviejo I, Pascual-Pascual SI, Velazquez- 
Fragua R, et al. Sturge–Weber syndrome: study of 55 
patients. Can J Neurol Sci 2008; 35: 301–307.

Planche V, Chassin O, Leduc L, et al. Sturge–Weber 
syndrome with late onset hemiplegic migraine-like 
attacks and progressive unilateral cerebral atrophy. 
Cephalalgia 2014; 34: 73–77.

Shirley MD, Tang H, Gallione CJ, et al. Sturge–Weber 
syndrome and port-wine stains caused by somatic 
mutation in GNAQ. N Engl J Med 2013; 368: 1971–1979.

6.4.1 Cefalea attribuita ad arterite a cellule giganti 
(GCA)
Caselli RJ and Hunder GG. Neurologic aspects of giant cell 

(temporal) arteritis. Rheum Dis Clin North Am 1993; 19: 
941–953.

Gonzalez-Gay MA, Barros S, Lopez-Diaz MJ, et al. 
(2005) Giant cell arteritis: disease patterns of clinical 
presentation in a series of 240 patients. Medicine 
(Baltimore) 84: 269–276.

Hunder GG. Giant cell (temporal) arteritis. Rheum Dis Clin 
North Am 1990; 16: 399–409.

Lee AG and Brazis PW. Temporal arteritis: a clinical 
approach. J Am Geriatr Soc 1999; 47: 1364–1370.

Mukhtyar C, Guillevin L, Cid MC, et al. EULAR 
recommendations for the management of large vessel 
vasculitis. Ann Rheum Dis 2009; 68: 318–323.

Solomon S and Cappa KG. The headache of temporal 
arteritis. J Am Geriatr Soc 1987; 35: 163–165.

Thielen KR, Wydicks EFM and Nichols DA. Giant cell 
(temporal) arteritis: involvement of the vertebral and 
internal carotid arteries. Mayo Clin Proc 1998; 73: 444–
446.

6.4.2 Cefalea attribuita ad angite primaria del 
sistema nervoso centrale (PACNS)
Calabrese LH, Duna GF and Lie JT. Vasculitis in the central 

nervous system; Arthritis Rheumatol 1997; 40: 1189–1201.
Calabrese LH, Furlan AH, Gragg LA, et al. Primary angiitis 

of the central nervous system: diagnostic criteria and 
clinical approach. Cleve Clin J Med 1992: 59: 293–306.

Hajj-Ali RA, Singhal AB, Benseler S, et al. Primary angiitis 
of the CNS. Lancet Neurol 2011; 10: 561–572.

Harris KG, Tran DD, Sickels WJ, et al. Diagnosing 
intracranial vasculitis: the roles or MR and angiography. 
Am J Neuroradiol 1994; 15: 317–330.



© International Headache Society 2018

96  ICHD-3 

Kumar R, Wijdicks EFM, Brown RD, et al. Isolated angiitis 
of the CNS presenting as subarachnoid haemorrhage. J 
Neurol Neurosurg Psychiatry 1997; 62: 649–651.

Lie JT. Primary (granulomatous) angiitis of the central 
nervous system: a clinicopathologic analysis of 15 new 
cases and a review of the literature. Hum Pathol 1992; 
23: 164–171.

Moore PM. Vasculitis of the central nervous system.Semin 
Neurol 1994; 14: 313–319.

Salvarani C, Brown RD Jr, Calamia KT, et al. Primary 
central nervous system vasculitis: analysis of 101 
patients. Ann Neurol 2007; 62: 442–451.

Savage COS, Harper L, Cockwell P, et al. ABC of arterial 
and vascular disease: vasculitis. BMJ 2000; 320: 1325–
1328.

6.5.1 Cefalea o dolore faciale o del collo attribuiti 
a dissezione dell’arteria carotide cervicale o 
dell’arteria vertebrale
Arnold M, Cumurciuc R, Stapf C, et al. Pain as the only 

symptom of cervical artery dissection. J Neurol 
Neurosurg Psychiatry 2006; 77: 1021–1024.

Biousse V, D’Anglejan-Chatillon J, Touboul PJ, et al. Time 
course of symptoms in extracranial carotid artery 
dissections. A series of 80 patients. Stroke 1995; 26: 235–
239.

Debette S and Leys D. Cervical-artery dissections: 
predisposing factors, diagnosis, and outcome. Lancet 
Neurol 2009; 8: 668–678.

Fisher CM. The headache and pain of spontaneous carotid 
dissection. Headache 1982; 22: 60–65.

Guillon B, Lévy C and Bousser MG. Internal carotid artery 
dissection: an update. J Neurol Sci 1998; 153: 146–158.

Nakatomi H, Nagata K, Kawamoto S, et al. Ruptured 
dissecting aneurysm as a cause of subarachnoid 
hemorrhage of unverified etiology. Stroke 1997; 28: 
1278–1282.

Ramadan NM, Tietjen GE, Levine SR, et al. Scintillating 
scotomata associated with internal carotid artery 
dissection: report of three cases. Neurology 1991; 41: 
1084–1087.

Schytz HW, Ashina M, Magyari M, et al. Acute headache 
and persistent headache attributed to cervical artery 
dissection: field testing of ICHD-III beta. Cephalalgia 
2014; 34: 712–716.

Silbert PL, Mokri B, Schievink WI. Headache and neck pain 
in spontaneous internal carotid and verterbral artery 
dissections. Neurology 1995; 45: 1517–1522.

Sturzenegger M. Headache and neck pain. The warning 
symptoms of vertebral artery dissection. Headache 1994; 
34: 187–193.

Tzourio C, Benslamia L, Guillon B, et al. Migraine and the 
risk of cervical artery dissection: a case–control study. 
Neurology 2002; 59: 435–437.

6.5.2 Cefalea post-endoarteriectomia
Breen JC, Caplan LR, DeWitt LD, et al. Brain edema after 

carotid surgery. Neurology 1996; 46: 175–181.
De Marinis M, Zaccaria A, Faraglia V, et al. Post 

endarterectomy headache and the role of the oculo-
sympathetic system. J Neurol Neurosurg Psychiatry 1991; 
54: 314–317.

Ille O, Woimant F, Pruna A, et al. Hypertensive 
encephalopathy after bilateral carotid endarterectomy. 
Stroke 1995; 26: 488–491.

Leviton A, Caplan L and Salzman E. Severe headache after 
carotid endarterectomy. Headache 1975; 15: 207–209.

Tehindrazanarivelo A, Lutz G, Petitjean C, et al. Headache 
following carotid endarterectomy: a prospective study. 
Cephalalgia 1991; 11(Suppl 11): 353.

6.5.3 Cefalea attribuita ad angioplastica o stent 
carotideo o vertebrale
Brott TG, Howard G, Roubin GS, et al.; CREST Investigators. 

Long-term results of stenting versus endarterectomy 
for carotid-artery stenosis. N Engl J Med 2016; 374: 
1021–1031.

Gündüz A, Göksan B, Koc¸ er N, et al. Headache in carotid 
artery stenting and angiography. Headache 2012; 52: 
544–549.

McCabe DJH, Brown MM and Clifton A. Fatal cerebral 
reperfusion hemorrhage after carotid stenting. Stroke 
1999; 30: 2483–2486.

Munari LM, Belloni G, Moschini L, et al. Carotid pain 
during percutaneous angioplasty. Pathophysiology 
and clinical features. Cephalalgia 1994; 14: 127–131.

Rosenfield K, Matsumura JS, Chaturvedi S, et al.; ACT I 
Investigators. Randomized trial of stent versus surgery 
for asymptomatic carotid stenosis. N Engl J Med 2016; 
374: 1011–1020.

Schoser BG, Heesen C, Eckert B, et al. Cerebral 
hyperperfusion injury after percutaneous transluminal 
angioplasty of extracranial arteries. J Neurol 1997; 244: 
101–104.

6.6.1 Cefalea attribuita a trombosi venosa 
cerebrale (CVT)
Agrawal K, Burger K and Rothrock JF. Cerebral sinus 

thrombosis. Headache 2016; 56: 1380–1389.
Aidi S, Chaunu MP, Biousse V, et al. Changing pattern of 

headache pointing to cerebral venous thrombosis after 
lumbar puncture and intra venous high dose cortico-
steroids. Headache 1999; 39: 559–564.

Biousse V, Ameri A and Bousser MG. Isolated intracranial 
hypertension as the only sign of cerebral venous 
thrombosis. Neurology 1999; 53: 1537–1542. Bousser MG 
and Ferro JM. Cerebral venous thrombosis: an update. 
Lancet Neurol 2007; 6: 162–170.

Cumurciuc R, Crassard I, Sarov M, et al. Headache as the 
only neurological sign of cerebral venous thrombosis: 
a series of 17 cases. J Neurol Neurosurg Psychiatry 2005; 
76: 1084–1087.

De Bruijn SFTM, Stam J, Kappelle LJ, for CVST study 
group. Thunderclap headache as first symptom of 
cerebral venous sinus thrombosis. Lancet 1996; 348: 
1623–1625.

Leker RR and Steiner I. Features of dural sinus thrombosis 
simulating pseudotumor cerebri. Eur J Neurol 1999; 6: 
601–604.

Newman DS, Levine SR, Curtis VL, et al. Migraine like 
visual phenomena associated with cerebral venous 
thrombosis. Headache 1989; 29: 82–85.

Wasay M, Kojan S, Dai AI, et al. Headache in cerebral 
venous thrombosis: incidence, pattern and location 
in 200 consecutive patients. J Headache Pain 2011; 11: 
137–139.

6.6.2 Cefalea attribuita a stent di seno venoso 
cranico
Lenck S, Vallée F, Labeyrie MA, et al. Stenting of the lateral 

sinus in idiopathic intracranial hypertension according 
to the type of stenosis. Neurosurgery 2017; 80: 393–400.



© International Headache Society 2018

ICHD-3 97 

6.7.1 Cefalea attribuita a procedura endoarteriosa 
intracranica
Beekman R, Nijssen PC, van Rooij WJ, et al. Migraine 

with aura after intracranial endovascular procedures. 
Headache 2001; 41: 410–413.

Choi KS, Lee JH, Yi HJ, et al. Incidence and risk factors 
of postoperative headache after endovascular coil 
embolization of unruptured intracranial aneurysms. 
Acta Neurochir (Wien) 2014; 156: 1281–1287.

Gil-Gouveia R, Fernandes Sousa R, Lopes L, et al. 
Headaches during angiography and endovascular 
procedures. J Neurol 2007; 254: 591–596.

Martins IP, Baeta E, Paiva T, et al. Headaches during 
intracranial endovascular procedures: a possible model 
for vascular headache. Headache 1993; 23: 227–233.

Nichols FT, Mawad M, Mohr JP, et al. Focal headache 
during balloon inflation in the internal carotid and 
middle cerebral arteries. Stroke 1990; 21: 555–559.

Nichols FT, Mawad M, Mohr JP, et al. Focal headache 
during balloon inflation in the vertebral and basilar 
arteries. Headache 1993; 33: 87–89.

6.7.2 Cefalea da angiografia
Aktan Ç, Özgür Ö, Sindel T, et al. Characteristics of 

headache during and after digital substraction 
angiography: a critical re-appraisal of the ICHD-3 
criteria. Cephalalgia 2017; 37: 1074–1081.

Gil-Gouveia RS, Sousa RF, Lopes L, et al. Post-angiography 
headaches. J Headache Pain 2008; 9: 327–330.

Gündüz A, Göksan B, Koçer N, et al. Headache in carotid 
artery stenting and angiography. Headache 2012; 52: 
544–549.

Ramadan NM, Gilkey SJ, Mitchell M, et al. Postangiography 
headache. Headache 1995; 35: 21–24.

Shuaib A and Hachinski VC. Migraine and the risks from 
angiography. Arch Neurol 1988; 45: 911–912.

6.7.3 Cefalea attribuita a sindrome da 
vasocostrizione cerebrale reversibile (RVCS)
Calabrese LH, Dodick DW, Schwedt TJ, et al. Narrative 

review: reversible cerebral vasoconstriction syndromes. 
Ann Intern Med 2007; 146: 34–44.

Call GK, Fleming MC, Sealfon S, et al. Reversible cerebral 
segmental vasoconstriction. Stroke 1988; 19: 1159–1170.

Chen SP, Fuh JL, Lirng JF, et al. Recurrent primary 
thunderclap headache and benign CNS angiopathy: 
spectra of the same disorder? Neurology 2006; 67: 2164–
2169.

Chen SP, Fuh JL, Wang SJ, et al. Magnetic resonance 
angiography in reversible cerebral vasoconstriction 
syndromes. Ann Neurol 2010; 67: 648–656.

Dodick DW, Brown RD, Britton JW, et al. Non aneurysmal 
thunderclap headache with diffuse, multifocal 
segmental and reversible vasospasm. Cephalalgia 1999; 
19: 118–123.

Ducros A and Bousser MG. Thunderclap headache. BMJ 
2012; 345: e8557.

Ducros A, Boukobza M, Porcher R, et al. The clinical 
and radiological spectrum of reversible cerebral 
vasoconstriction syndrome. A prospective series of 67 
patients. Brain 2007; 130: 3091–3101.

Ducros A, Fiedler U, Porcher R, et al. Hemorrhagic 
manifestations of reversible cerebral vasoconstriction 
syndrome. Frequency, features, and risk factors. Stroke 
2010; 41: 2505–2511.

John S, Singhal AB, Calabrese L, et al. Long-term outcomes 
after reversible cerebral vasoconstriction syndrome. 
Cephalalgia 2016; 36: 387–394.

Singhal AB, Hajj-Ali RA, Topcuoglu MA, et al. Reversible 
cerebral vasoconstriction syndromes: analysis of 139 
cases. Arch Neurol 2011; 68: 1005–1012.

6.7.4 Cefalea attribuita a dissezione arteriosa 
intracranica
Debette S, Compter A, Labeyrie MA, et al. Epidemiology, 

pathophysiology, diagnosis, and management of 
intracranial artery dissection. Lancet Neurol 2015; 14: 
640–654.

Dlamini N, Freeman JL, Mackay MT, et al. Intracranial 
dissection mimicking transient cerebral arteriopathy in 
childhood arterial ischemic stroke. J Child Neurol 2011; 
26: 1203–1206.

Kim JG, Choi JY, Kim SU, et al. Headache characteristics of 
uncomplicated intracranial vertebral artery dissection 
and validation of ICHD-3 beta diagnostic criteria for 
headache attributed to intracranial artery dissection. 
Cephalalgia 2015; 35: 516–526.

Sharif AA, Remley KB and Clark HB. Middle cerebral 
artery dissection. A clinicopathologic study. Neurology 
1995; 45: 1929–1931.

Szatmary Z, Boukobza M, Vahedi K, et al. Orgasmic 
headache and middle cerebral artery dissection. J 
Neurol Neurosurg Psychiatry 2006; 77: 693–694.

6.8.1 Cefalea attribuita ad arteriopatia cerebrale 
autosomica dominante con infarti sottocorticali e 
leucoencefalopatia (CADASIL)
Chabriat H, Vahedi K, Iba-Zizen MT, et al. Clinical 

spectrum of CADASIL: a study of 7 families. Lancet 
1995; 346: 934–939.

Choi JC, Song SK, Lee JS, et al. Headache among 
CADASIL patients with R544C mutation: prevalence, 
characteristics, and associations. Cephalalgia 2014; 34: 
22–28.

Guey S, Mawet J, Hervé D, et al. Prevalence and 
characteristics of migraine in CADASIL. Cephalalgia 
2016; 36: 1038–1047.

Joutel A, Corpechot C, Ducros A, et al. ‘‘Notch 3’’ mutations 
in CADASIL, a hereditary adult-onset condition 
causing stroke and dementia. Nature 1996; 383: 707–710.

Vahedi K, Chabriat H, Levy C, et al. Migraine with aura 
and brain magnetic resonance imaging abnormalities 
in patients with CADASIL. Arch Neurol 2004; 61: 1237–
1240.

6.8.2 Cefalea attribuita a encefalopatia 
mitocondriale, acidosi lattica ed episodi simil-
stroke (MELAS)
Klopstock A, May P, Siebel E, et al. Mitochondrial DNA in 

migraine with aura. Neurology 1996; 46: 1735–1738.
Koo B, Becker L, Chuang S, et al. Mitochondrial 

encephalomyopathy, lactic acidosis, stroke-like 
episodes (MELAS): clinical, radiological, pathological 
and genetic observations. Ann Neurol 1993; 34: 25–32.

Ojaimi J, Katsabanis S, Bower S, et al. Mitochondrial DNA 
in stroke and migraine with aura. Cerebrovasc Dis 1998; 
8: 102–106.

Pavlakis SG, Phillips PC, Di Mauro S, et al. Mitochondrial 
myopathy, encephalopathy, lactic acidosis and stroke-
like episodes: a distinct clinical syndrome. Ann Neurol 
1984; 16: 481–488.



© International Headache Society 2018

98  ICHD-3 

6.8.3 Cefalea attribuita ad angiopatia Moyamoya 
(MMA)
Bohara M, Sugata S, Nishimuta Y, et al. Effect of 

revascularization on headache associated with 
Moyamoya disease in pediatric patients. Hiroshima J 
Med Sci 2015; 64: 39–44.

Kraemer M, Lee SI, Ayzenberg I, et al. Headache in 
Caucasian patients with Moyamoya angiopathy – a 
systematic cohort study. Cephalalgia 2017; 37: 496–500.

Seol HJ, Wang KC, Kim SK, et al. Headache in pediatric 
moyamoya disease: review of 204 consecutive cases. J 
Neurosurg 2005; 103(5 Suppl): 439–442.

Zach V, Bezov D, Lipton RB, et al. Headache associated 
with moyamoya disease: a case story and literature 
review. J Headache Pain 2010; 11: 79–82.

6.8.4 Aura simil-emicranica attribuita ad 
angiopatia amiloide cerebrale (CAA)
Charidimou A, Peeters A, Fox Z, et al. Spectrum of 

transient focal neurological episodes in cerebral 
amyloid angiopathy: multicentre magnetic resonance 
imaging cohort study and meta-analysis. Stroke 2012; 
43: 2324–2330.

Paterson RW, Uchino K, Emsley HC, et al. Recurrent 
stereotyped episodes in cerebral amyloid angiopathy: 
response to migraine prophylaxis in two patients. 
Cerebrovasc Dis Extra 2013; 3: 81–84.

Samanci B, Coban O and Baykan B. Late onset aura may 
herald cerebral amyloid angiopathy: a case report. 
Cephalalgia 2016; 36: 998–1001.

6.8.5 Cefalea attribuita alla sindrome di 
vasculopatia retinica con leucoencefalopatia 
cerebrale e manifestazioni sistemiche (RVCLSM)
Hottenga JJ, Vanmolkot KR, Kors EE, et al. The 3p21.1-p21.3 

hereditary vascular retinopathy locus increases the risk 
for Raynaud’s phenomenon and migraine. Cephalalgia 
2005; 25: 1168–1172.

Richards A, van den Maagdenberg AM, Jen JC, et 
al. C-terminal truncations in human 3’-5’ DNA 
exonuclease TREX1 cause autosomal dominant retinal 
vasculopathy with cerebral leukodystrophy. Nat Genet 
2007; 39: 1068–1070.

Stam AH, Kothari PH, Shaikh A, et al. Retinal vasculopathy 
with cerebral leukoencephalopathy and systemic 
manifestations. Brain 2016; 139: 2909–2922.

Terwindt GM, Haan J, Ophoff RA, et al. Clinical and 
genetic analysis of a large Dutch family with autosomal 
dominant vascular retinopathy, migraine and 
Raynaud’s phenomenon. Brain 1998; 121: 303–316.

6.8.6 Cefalea attribuita ad altra vasculopatia 
intracranica cronica
Gould DB, Phalan FC, van Mil SE, et al. Role of COL4A1 in 

small-vessel disease and hemorrhagic stroke. N Engl J 
Med 2006; 354: 1489–1496.

Vahedi K, Boukobza M, Massin P, et al. Clinical and 
brain MRI follow-up study of a family with COL4A1 
mutation. Neurology 2007; 69: 1564–1568.

Vahedi K, Massin P, Guichard JP, et al. Hereditary 
infantile hemiparesis, retinal arteriolar tortuosity, and 
leukoencephalopathy. Neurology 2003; 60: 57–63.

6.9 Cefalea attribuita ad apoplessia ipofisaria
Carral F. Pituitary apoplexy. Arch Neurol 2001; 58: 1143–

1144.
Chakeres DW, Curtin A and Ford G. Magnetic resonance 

imaging of pituitary and parasellar abnormalities. 
Radiol Clin North Am 1989; 27: 265–281.

Da Motta LA, de Mello PA, de Lacerda CM, et al. Pituitary 
apoplexy. Clinical course, endocrine evaluations and 
treatment analysis. J Neurosurg Sci 1991; 43: 25–36.

Dodick DW and Wijdicks EFM. Pituitary apoplexy 
presenting as thunderclap headache. Neurology 1998; 
50: 1510–1511.

Hernandez A, Angeles Del Real M, Aguirre M, et al. 
Pituitary apoplexy: a transient benign presentation 
mimicking with subarachnoid hemorrhage with 
negative angiography. Eur J Neurol 1998; 5: 499–501.

Lee CC, Cho AS and Carter WA. Emergency department 
presentation of pituitary apoplexy. Am J Emerg Med 
2000; 18: 328–331.

McFadzean RM, Doyle D, Rampling R, et al. Pituitary 
apoplexy and its effect on vision. Neurosurgery 1991; 29: 
669–675.



capitolo 7

Cefalea attribuita a 
patologia intracranica 

 non vascolare

 7. CEFALEA ATTRIBUITA A PATOLOGIA 
 INTRACRANICA NON VASCOLARE

7.1 Cefalea attribuita ad incrementata pressione    
        liquorale
 7.1.1 Cefalea attribuita ad ipertensione   
   intracranica idiopatica (IIH)
 7.1.2 Cefalea attribuita ad ipertensione 
     intracranica secondaria a cause   
   metaboliche, tossiche o ormonali
 7.1.3 Cefalea attribuita ad ipertensione   
   intracranica secondaria ad un disordine  
    cromosomico
 7.1.4 Cefalea attribuita ad ipertensione   
   intracranica secondaria ad idrocefalo

7.2 Cefalea attribuita a ridotta pressione 
 liquorale
 7.2.1 Cefalea post-puntura durale
 7.2.2 Cefalea attribuita a fistola liquorale
 7.2.3 Cefalea attribuita ad ipotensione   
   liquorale spontanea

7.3	 Cefalea	attribuita	a	malattie	infiammatorie			
 non infettive intracraniche
 7.3.1 Cefalea attribuita a neurosarcoidosi
 7.3.2 Cefalea attribuita a meningite asettica
   (non infettiva)
 7.3.3 Cefalea attribuita ad altra malattia
   infiammatoria non infettive intracranica

 7.3.4 Cefalea attribuita a ipofisite linfocitaria
 7.3.5 Cefalea e deficit neurologici transitori 
   con linfocitosi liquorale (HaNDL)

7.4 Cefalea attribuita a neoformazione    
      intracranica
 7.4.1 Cefalea attribuita a neoplasia    
   intracranica
  7.4.1.1 Cefalea attribuita a cisti colloide del  
           terzo ventricolo
 7.4.2 Cefalea attribuita a meningite 
    carcinomatosa
 7.4.3 Cefalea attribuita a iper-o iposecrezione
    ipotalamica o ipofisaria

7.5 Cefalea attribuita ad iniezione intratecale

7.6 Cefalea attribuita a crisi epilettica
 7.6.1 Cefale epilettica critica
 7.6.2 Cefalea post-convulsiva

7.7 Cefalea attribuita a malformazione di Chiari 
      tipo 1 (CM1)

7.8 Cefalea attribuita ad altra patologia    
      intracranica non vascolare



© International Headache Society 2018

100  ICHD-3 

7. Cefalea attribuita a patologia 
intracranica non vascolare
Commento generale
Cefalea primaria o secondaria o entrambe? Le regole 
generali per l’attribuzione ad un’altra  patologia si 
applicano a  7. Cefalea attribuita a patologia intracra-
nica non vascolare.
1. Se una nuova cefalea si verifica per la prima volta 

in stretta relazione temporale con una patolo-
gia intracranica non vascolare, è codificata co-
me cefalea secondaria attribuita a tale patolo-
gia. Questo rimane vero se la nuova cefalea ha 
le caratteristiche di ogni cefalea primaria classi-
ficata nella parte 1 dell’ICHD3.

2. Se una cefalea preesistente con le caratteristiche 
di una cefalea primaria diventa cronica, o peg-
giora significativamente (significando usualmen-
te un incremento di due più volte in frequenza 
e/o intensità) in stretta relazione temporale 
con una patologia intracranica non vascolare, 
dovrebbe essere fatta diagnosi sia della cefa-
lea iniziale che di 7. Cefalea attribuita a patologia 
intracranica non vascolare (o uno dei suoi tipi o 
sottotipi), fermo restando che vi sia una buo-
na evidenza che la patologia possa causare la 
cefalea.

Introduzione
In questo capitolo sono incluse le cefalee attribuite 
a modifiche della pressione endocranica. Sia l’in-
cremento che la riduzione della pressione liquora-
le possono portare a cefalea. Altre cause di cefalea 
sono le malattie infiammatorie non infettive, ne-
oplasie intracraniche, crisi epilettiche, rare condi-
zioni come iniezioni intratecali e la malformazione 
di Chiari di tipo I, e altre patologie intracraniche 
non vascolari.
Rispetto a quelli relativi alle cefalee primarie, vi 
sono pochi studi epidemiologici su questi tipi di 
cefalee. Non vi sono nella maggior parte dei casi 
studi controllati sulla terapia.
Per la cefalea attribuita a ciascuna delle patologie 
intracraniche non vascolari elencate qui, i criteri 
diagnostici includono, se possibile:
A. La cefalea soddisfa il criterio C
B. È stato diagnosticata una patologia intracranica 

non vascolare che è nota essere in grado di cau-
sare cefalea

C. Evidenza del rapporto di causalità dimostrato 
da almeno due dei seguenti:
1. la cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale all’esordio della patologia intracranica 
non vascolare, o ha portato alla sua scoperta

2. una o entrambe le seguenti:
a) la cefalea è significativamente peggiorata 

con il peggioramento della patologia in-
tracranica non vascolare

b) la cefalea è significativamente migliorata 
in parallelo al miglioramento della pato-
logia intracranica non vascolare

3. la cefalea ha caratteristiche tipiche per la pa-
tologia intracranica non vascolare

4.  vi sono altre evidenze di un rapporto di cau-
salità

D. Non meglio definita da un’altra diagnosi 
ICHD-3.

La cefalea che persiste per più di un mese dopo 
il trattamento con successo o la risoluzione spon-
tanea della patologia intracranica usualmente ha 
altri meccanismi. La cefalea che persiste per più di 
3 mesi dopo il trattamento o la remissione della 
patologia intracranica è definita nell’Appendice 
per motivi di ricerca. Tale cefalea esiste ma è stata 
scarsamente studiata; le voci nell’Appendice han-
no lo scopo di stimolare ulteriori ricerche su tali 
cefalee ed i loro meccanismi.

7.1 Cefalea attribuita ad 
incrementata pressione liquorale
Codificata altrove: La cefalea attribuita ad incremen-
to della pressione liquorale o idrocefalo seconda-
rio ad una neoplasia intracranica è codificata come 
7.4.1. Cefalea attribuita a neoplasia intracranica
Descrizione: Cefalea causata da un incremento del-
la pressione liquorale, usualmente accompagnata 
da altri sintomi e/o segni clinici di ipertensione 
endocranica.

Criteri diagnostici:
A. Una nuova cefalea, o un significativo peggiora-

mento1 di una cefalea preesistente, che soddisfi 
il criterio C

B. È stata diagnosticata una ipertensione endocra-
nica, con ciascuno dei seguenti:
1. pressione liquorale >250 mm liquor (o 280 

mm liquor in bambini obesi)2

2. normale composizione liquorale
C. Evidenza di nesso causale dimostrata da 

almeno due delle seguenti correlazioni:
1. la cefalea è insorta in relazione temporale 

con l’ipertensione endocranica o ha portato 
al suo riscontro

2. la cefalea si è alleviata con la riduzione della 
pressione endocranica

3. papilledema
D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-33.

Note:
1. “Significativo peggioramento” implica un incremento di al-

meno 2 volte della frequenza e della intensità in accordo con 
le regole generali sulla differenziazione tra cefalee primarie e 
secondarie.

2.  Ai fini diagnostici, la pressione liquorale dovrebbe essere mi-
surata in assenza di trattamento volto a ridurre la pressione 
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intracranica. La pressione intracranica può essere misurata 
con la puntura lombare effettuata in decubito laterale senza 
farmaci sedativi, o con monitoraggio epidurale o intraven-
tricolare. Poiché la pressione endocranica varia nel corso del 
giorno, una singola misurazione può non essere indicativa 
della pressione media liquorale nelle 24 ore: può essere ri-
chiesto il monitoraggio prolungato lombare o intraventrico-
lare nei casi di incertezza diagnostica.

3. È stata esclusa una neoplasia endocranica.

Commento: 7.1 Cefalea attribuita ad incremento della 
pressione liquorale è un tipo di cefalea. La diagnosi, 
quando viene posta, dovrebbe essere solo tempo-
ranea, in attesa della determinazione della causa 
dell’incremento della pressione liquorale; la cefa-
lea dovrebbe poi essere ricodificata con l’appro-
priato sottotipo.

7.1.1 Cefalea attribuita ad ipertensione 
intracranica idiopatica (IIH)
Termini usati precedentemente: cefalea attribuita a 
ipertensione intracranica benigna (IIB); pseudotu-
mor cerebri, idrope meningea; meningite sierosa.
Descrizione: nuova cefalea, o peggioramento di una 
cefalea preesistente, causata da o accompagnata 
da altri sintomi e/o segni clinici o evidenze di neu-
roimmagini di ipertensione intracranica idiopatica 
(IIH) con caratteristiche tipiche della IIH.

Criteri diagnostici
A. Una nuova cefalea, o un significativo peggiora-

mento1 di una cefalea preesistente, che soddisfi 
il criterio C

B. Entrambe delle seguenti:
 1. è stata diagnosticata una ipertensione endo-

cranica2

2. la pressione liquorale >250 mm liquor (o 280 
mm liquor in bambini obesi)3

C. Uno o entrambi i seguenti:
1. la cefalea si è sviluppata o è significativa-

mente peggiorata1 in relazione temporale 
con la IIH o ha portato al suo riscontro

2. la cefalea è accompagnata da uno o entrambi 
i seguenti:
a) tinnito pulsatile
b) papilledema4

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-35,6.

Note:
1. “Significativo peggioramento” implica un incremento di al-

meno 2 volte della frequenza e della intensità in accordo con 
le regole generali sulla differenziazione tra cefalee primarie e 
secondarie.

2. La IIH dovrebbe essere diagnosticata con cautela in quei pa-
zienti con un’alterato stato mentale.

3. Ai fini diagnostici, la pressione liquorale dovrebbe essere mi-
surata in assenza di trattamento volto a ridurre la pressione 
intracranica. La pressione intracranica può essere misurata 
con la puntura lombare effettuata in decubito laterale senza 
farmaci sedativi, o con monitoraggio epidurale o intraven-
tricolare. Poiché la pressione endocranica varia nel corso del 
giorno, una singola misurazione può non essere indicativa 
della pressione media liquorale nelle 24 ore: può essere ri-

chiesto il monitoraggio prolungato lombare o intraventrico-
lare nei casi di incertezza diagnostica.

4. Il papilledema deve essere distinto dal pseudopapilledema o 
dall’edema del disco ottico. La maggioranza dei pazienti con 
IIH hanno papilledema, e la IIH dovrebbe essere diagnosti-
cata con cautela in pazienti senza questo segno.

5. 7.1.1. Cefalea attribuita ad ipertensione intracranica idiopatica 
(IIH) può mimare le cefalee primarie, specialmente 1.3 Emi-
crania cronica e la 2.3 Cefalea di tipi tensivo cronica; d’altra par-
te, queste patologie comunemente coesistono con la IIH.

6. Dovrebbe essere esclusa 8.2 Cefalea da uso eccessivo di farmaci 
in pazienti che non presentano papilledema, paralisi dell’ab-
ducente o segni neuroradiologici caratteristici di IIH.

Commenti: L’ipertensione intracranica idiopatica 
(IIH) più comunemente si verifica in donne obese 
di età fertile (che più facilmente ricevono una erra-
ta diagnosi di IIH).
7.1.1. Cefalea attribuita ad ipertensione intracranica 
idiopatica (IIH) manca di specifiche caratteristiche, 
e comunemente assomiglia a 1. Emicrania e 2. Ce-
falea di tipo tensivo. La ricorrenza giornaliera non è 
richiesta per la diagnosi.
 Il sollievo della cefalea dopo rimozione del liquor 
supporta la diagnosi ma di per sé non è diagnosti-
co: può essere visto in pazienti con altro tipo di ce-
falea [sensibilità del 72% e specificità del 77% per 
7.1.1. Cefalea attribuita ad ipertensione intracranica 
idiopatica (IIH)].
 I riscontri di neuroimmagine compatibili con la 
diagnosi di IIH includono sella turcica vuota, di-
stensione degli spazi sub-aracnoidei periottici, 
appiattimento della sclera posteriore, protrusione 
della papilla del nervo ottico nel vitreo e stenosi 
dei seni venosi cerebrali trasversi.

7.1.2 Cefalea attribuita ad ipertensione 
intracranica secondaria a cause metaboliche, 
tossiche o ormonali
Codificata altrove: Cefalea attribuita ad incremento 
della pressione intracranica dovuto a trauma cra-
nico, patologia vascolare o infezione endocranica 
è codificata come qualunque di queste cause. La 
cefalea attribuita ad incremento della pressione in-
tracranica che si verifica come evento avverso del 
farmaco è codificata come 8.1.10 Cefalea attribuita 
all’uso a lungo termine di farmaci non specifici per la 
cefalea.

Descrizione: Cefalea causata da ipertensione intra-
cranica secondaria a una qualsiasi di una varietà 
di patologie sistemiche e accompagnata da altri 
sintomi e/o segni clinici e/o di neuroimmagine 
sia dell’ipertensione endocranica che della pato-
logia che ne è la causa. Usualmente recede con la 
risoluzione della patologia sistemica.

Criteri diagnostici:
A. La cefalea soddisfa i criteri per 7.1 Cefalea at-

tribuita ad incremento della pressione liquorale e il 
criterio C di seguito:
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B. L’ipertensione intracranica è stata attribuita a 
una patologia metabolica, tossica od ormonale1

C. Evidenza di un nesso causale dimostrato per 
uno o entrambi dei seguenti:
1. la cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale con l’incremento della pressione liquo-
rale, o ha portato al suo riscontro

2. uno o entrambi i seguenti:
a) la cefalea è peggiorata significativamen-

te parallelamente con l’incremento della 
pressione liquorale

b) la cefalea è significativamente migliorata 
parallelamente alla riduzione della pres-
sione liquorale

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Nota:
1. Potenziali cause metaboliche, tossiche ed ormonali della 

ipertensione intracranica includono l’insufficienza epatica 
acuta, l’insufficienza renale, l’ipercapnia, la crisi ipertensi-
va acuta, la sindrome epato-cerebrale di Reye, la trombosi 
dei seni venosi cerebrali, l’insufficienza cardiaca destra, una 
varietà di sostanze (inclusi terapia ormonale tiroidea sosti-
tutiva nei bambini, l’acido all-transretinoico, i retinoidi, le 
tetracicline e il clordecone), la tossicità da vitamina A e la 
sospensione di corticosteroidi.

Commento: La rimozione dell’agente scatenante o 
il trattamento della patologia causale sottostan-
te possono non essere sufficiente a normalizzare 
l’alta pressione intracranica: è richiesto spesso un 
trattamento aggiuntivo per alleviare la cefalea e al-
tri sintomi e, soprattutto, per prevenire la perdita 
del visus.

7.1.3 Cefalea attribuita ad ipertensione 
intracranica secondaria ad un disordine 
cromosomico
Descrizione: Nuova cefalea, o peggioramento di 
una cefalea preesistente, causata da ipertensione 
intracranica secondaria a malattia cromosomica 
accompagnata da altri sintomi e/o segni clinici o 
di neuroimmagini di ipertensione intracranica e 
della sottostante malattia cromosomica.

Criteri diagnostici
A. Una nuova cefalea, o un significativo peggiora-

mento1 di una cefalea preesistente , che soddisfi 
i criteri di 7.1 Cefalea attribuita ad incrementata 
pressione liquorale ed il criterio C di seguito

B. L’ipertensione intracranica è stata attribuita a 
malattia cromosomica2

C. Evidenza di un nesso causale dimostrato da al-
meno due dei seguenti:
1. la cefalea si è sviluppata in relazione tem-

porale con l’ipertensione endocranica, o ha 
portato al suo riscontro

2. la cefalea è alleviata dalla riduzione della 
ipertensione intracranica

3. papilledema

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Note:
1.  “Significativo peggioramento”implica un incremento di al-

meno 2 volte della frequenza e della intensità in accordo con 
le regole generali sulla differenziazione tra cefalee primarie e 
secondarie.

2. Malattie cromosomiche associate a ipertensione intracranica 
includono la sindrome di Turner e la sindrome di Down.

7.1.4 Cefalea attribuita a ipertensione 
intracranica secondaria ad idrocefalo
Descrizione: Una nuova cefalea, o un significativo 
peggioramento di una cefalea preesistente, causa-
ta da ipertensione intracranica secondaria a idro-
cefalo e accompagnata da altri sintomi e/o segni 
clinici o di neuroimmagini di ipertensione intra-
cranica o idrocefalo.

Criteri diagnostici
A. Una nuova cefalea, o un significativo peggiora-

mento1 di una cefalea preesistente, che soddisfi 
i criteri di 7.1 Cefalea attribuita ad incrementata 
pressione liquorale ed il criterio C di seguito

B. L’ipertensione intracranica è stata attribuita a 
idrocefalo

C. Evidenza di un nesso causale dimostrato da 
uno o entrambi i seguenti:
1. la cefalea si è sviluppata o è significativa-

mente peggiorata1 in relazione temporale 
con lo sviluppo o il peggioramento dell’in-
cremento della pressione liquorale, o ha por-
tato al suo riscontro

2. uno o entrambi dei seguenti:
a) la cefalea è peggiorata in parallelo con il 

peggioramento dell’idrocefalo
b)  la cefalea è significativamente migliorata 

con il miglioramento dell’idrocefalo
D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

Nota:
1. “Significativo peggioramento” implica un incremento di al-

meno 2 volte della frequenza e della intensità in accordo con 
le regole generali sulla differenziazione tra cefalee primarie e 
secondarie.

Commento: L’idrocefalo normoteso usualmente 
non causa cefalea; occasionalmente è riportata una 
cefalea lieve gravativa.

7.2 Cefalea attribuita a ridotta 
pressione liquorale
Descrizione: Cefalea ortostatica causata da ridotta 
pressione liquorale (sia spontanea sia secondaria) 
o da perdita liquorale, usualmente accompagnata 
da dolore al collo, tinnito, modifiche dell’udito, 
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fotofobia e/o nausea. Recede dopo la normalizza-
zione della pressione liquorale o l’efficace chiusu-
ra della perdita liquorale.

Criteri diagnostici:
A. Ogni cefalea1 che soddisfa il criterio C
B. Una o entrambe le seguenti:

1. bassa pressione liquorale (<60 mm H2O)
2. evidenza di perdita liquorale alle neuroim-

magini2

C. La cefalea si è sviluppata in relazione tempora-
le alla bassa pressione liquorale o alla perdita 
liquorale, o ha portato al suo riscontro3

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Note:
1. 7.2 Cefalea attribuita a ridotta pressione liquorale è usualmente 

ma non invariabilmente ortostatica. La cefalea che peggiora 
significativamente subito dopo essersi seduti in posizione 
verticale o in posizione eretta e/o migliora in posizione di-
stesa orizzontale è probabilmente causata da bassa pressione 
liquorale, ma questo non può essere invocato come criterio 
diagnostico.

2. Imaging cerebrale che mostra aumento del volume dei ven-
tricoli ed impregnazioni delle meningi, o imaging del rachi-
de (RM del rachide o mielografia in RM, o TC con sottrazione 
digitale) che mostra liquor extradurale.

3. L’evidenza di un nesso causale può dipendere dall’esordio 
in relazione temporale con la causa presunta, insieme con 
l’esclusione di altre diagnosi.

7.2.1 Cefalea post-puntura durale
Termini precedentemente usati: Cefalea post-puntu-
ra lombare.

Descrizione: Cefalea che si presenta entro 5 giorni 
da una puntura lombare, causata da perdita liquo-
rale attraverso la puntura lombare. È usualmente 
accompagnata da rigidità del collo e/o sintomi 
uditivi soggettivi. Scompare spontaneamente en-
tro due settimane, o dopo efficace chiusura della 
breccia liquorale con patch lombare epidurale au-
tologo.

Criteri diagnostici:
A. Cefalea che soddisfa i criteri della 7.2. Cefalea 

attribuita a bassa pressione liquorale ed il criterio 
C di sotto

B. È stata effettuata una puntura lombare
C. La cefalea si è sviluppata entro 5 giorni dalla 

puntura lombare
D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

Commento: Sono stati dimostrati fattori di rischio 
indipendenti per 7.2.1 Cefalea post-puntura du-
rale sesso femminile, età compresa tra 31 e 50 an-
ni, una precedente storia di per 7.2.1 Cefalea post-
puntura durale e l’orientamento della smussatura 
dell’ago perpendicolare all’asse lungo del rachide 
al momento della puntura lombare durale.

7.2.2 Cefalea attribuita a fistola liquorale
Descrizione: Cefalea ortostatica che si presenta 
dopo una procedura o un trauma che causa una 
perdita persistente di liquor che porta una bassa 
pressione liquorale.
Essa rimette dopo la chiusura con successo della 
sede di perdita liquorale

Criteri diagnostici:
A. Cefalea che soddisfa i criteri di 7.2. Cefalea attri-

buita a ridotta pressione liquorale e il criterio C di 
seguito

B. È stata effettuata una procedura, o si è verifica-
to un trauma, noti talvolta causare una persi-
stente perdita liquorale (fistola liquorale)

C. La cefalea si è sviluppata in relazione tempora-
le con la procedura e il trauma

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

7.2.3 Cefalea attribuita ad ipotensione 
liquorale spontanea
Termini precedentemente usati: Cefalea attribuita a 
ridotta pressione liquorale spontanea o ipotensio-
ne liquorale primaria; cefalea da basso volume li-
quorale; cefalea ipoliquorroica.
Descrizione: Cefalea ortostatica causata da bassa 
pressione liquorale di origine spontanea usual-
mente accompagnata da rigidità del collo e sinto-
mi uditivi soggettivi. Si risolve dopo normalizza-
zione della pressione liquorale.

Criteri diagnostici:
A. Cefalea che soddisfa i criteri di 7.2. Cefalea attri-

buita a ridotta pressione liquorale e il criterio C di 
seguito

B. Assenza di una procedura o trauma noti essere 
capaci di causare una perdita liquorale

C. La cefalea si è sviluppata in relazione tempora-
le con l’occorrenza di bassa pressione liquorale 
o perdita liquorale o ha portato al suo riscontro2

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Note:
1.  7.2.3 Cefalea attribuita ad ipotensione liquorale spontanea non 

può essere diagnosticata in un paziente che ha avuto una 
puntura durale entro il precedente mese.

2.  Una puntura durale per misurare direttamente la pressione 
liquorale non è necessaria in pazienti con segni RM positivi 
di perdita come la captazione durale di mezzo di contrasto.

Commenti: La perdita liquorale spontanea è stata 
associata a patologie ereditabili del tessuto con-
nettivo. Pazienti con perdita liquorale devono 
essere sottoposti a indagini per patologie del tes-
suto connettivo e anormalità vascolari. Mentre vi 
è una chiara componente posturale in molti casi 
di 7.2.3 Cefalea attribuita a ipotensione liquorale spon-
tanea, questa può non essere così grave o imme-
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diata come nella 7.2.1 Cefalea post-puntura durale. 
Perciò, 7.2.3 Cefalea attribuita ad ipotensione liquorale 
spontanea può verificarsi immediatamente o entro 
pochi secondi dall’assunzione della stazione eretta 
e si risolve rapidamente (entro un minuto) dopo 
l’assunzione della posizione orizzontale, assomi-
gliando alla 7.2.1 Cefalea post-puntura durale, o può 
mostrare una risposta ritardata al cambiamento 
posturale, un peggioramento dopo minuti o ore 
dall’assunzione della posizione eretta e migliora, 
ma non necessariamente si risolve, dopo minuti o 
ore dall’assunzione della posizione clinostatica.
La natura ortostatica della cefalea al suo esordio 
dovrebbe essere ricercata nel raccogliere la storia 
clinica, poiché questa caratteristica può divenire 
meno ovvia nel corso del tempo.
In pazienti con una tipica cefalea ortostatica e sen-
za cause apparenti, e dopo l’esclusione di una sin-
drome da tachicardia posturale ortostatica (POTS) 
è ragionevole nella pratica clinica provvedere ad 
effettuare un blood patch autologo lombare epidu-
rale (BPE). Mentre i BPE sono frequentemente effi-
caci nella chiusura della perdita liquorale, la rispo-
sta a un singolo BPE può non essere permanente, e 
non può essere ottenuta una completa risoluzione 
dei sintomi fino a quando non vengono effettuati 
2 o più BPE.
Tuttavia, è previsto un certo grado di migliora-
mento prolungato, oltre pochi giorni. In qualche 
caso, un miglioramento duraturo non può essere 
ottenuto con BBE mirato (nella sede della perdita 
liquorale) e/o non mirato, e può essere necessario 
l’intervento chirurgico.
Non è chiaro se tutti i pazienti con 7.2.3 Cefalea 
attribuita ad ipotensione liquorale spontanea abbiano 
una perdita liquorale attiva, nonostante una con-
vincente storia clinica e segni alle immagini cere-
brali compatibili con perdita liquorale.
La sottostante condizione patologica può essere 
una bassa pressione liquorale.
Talvolta emerge una storia di un insignificante in-
cremento della pressione endocranica (ad esempio 
in seguito a una forte tosse).
Una cefalea posturale è stata riportata dopo il coi-
to: tale cefalea dovrebbe essere codificata come 
7.2.3 Cefalea attribuita ad ipotensione intracranica 
spontanea poiché è molto probabilmente dovuta a 
perdita liquorale.

7.3 Cefalea attribuita a malattie 
infiammatorie non infettive 
intracraniche
Descrizione: Cefalea in presenza di una malattia 
non-infettiva infiammatoria intracranica, usual-
mente con pleiocitosi linfocitica nel liquido cere-
brospinale. Essa recede dopo la risoluzione del 
processo infiammatorio.

Criteri diagnostici:
A. Ogni cefalea che soddisfa il criterio C
B. È stata diagnosticata una patologia non infetti-

va infiammatoria nota essere in grado di causa-
re una cefalea

C. Evidenza di un rapporto causale dimostrato da 
uno o più dei seguenti:
1. la cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale all’esordio della malattia non infettiva 
infiammatoria

2. la cefalea è significativamente peggiorata in 
parallelo con il peggioramento della patolo-
gia non infettiva infiammatoria

3. la cefalea è significativamente migliorata in 
parallelo al miglioramento della patologia 
non infettiva infiammatoria.

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

7.3.1 Cefalea attribuita a neurosarcoidosi
Descrizione: Cefalea causata da ed associata ad altri 
sintomi e segni di neurosarcoidosi

Criteri diagnostici:
A. Ogni cefalea che soddisfa il criterio C
B. È stata diagnostica una neurosarcoidosi
C. Evidenza di rapporto causale dimostrato ad al-

meno due dei seguenti:
1. La cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale con l’esordio della neurosarcoidosi
2. uno o entrambi dei seguenti:

a) la cefalea è significativamente peggiorata 
in parallelo con il peggioramento della 
neurosarcoidosi

b) la cefalea è significativamente migliorata 
in parallelo al miglioramento della neu-
rosarcoidosi

3. la cefalea è accompagnata dalla paralisi di 
uno o più nervi cranici

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commento: Altre manifestazioni di neurosarcoido-
si includono meningite asettica, lesioni dei nervi 
cranici, lesione (i) intracraniche occupanti spazio 
alla RM cerebrale, lesioni focali periventricolari in-
fiammatorie e/o lesioni di massa che presentano 
captazione omogenea di mezzo di contrasto alla 
RM cerebrale e midollare che sono confermati alla 
biopsia come granulomi non caseosi.

7.3.2 Cefalea attribuita a meningite asettica 
(non infettiva)
Descrizione: Cefalea causata da meningite asettica, 
associata con altri segni e/o segni clinici di irrita-
zione meningea. Essa si risolve dopo la risoluzione 
della meningite.
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Criteri diagnostici:
A. Ogni cefalea che soddisfa il criterio C
B. La meningite asettica è stata diagnosticata at-

traverso l’esame del liquido cerebrospinale 
(CSF)1

C. Evidenza di un rapporto causale dimostrato da 
almeno due dei seguenti:
1. la cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale all’esordio della meningite asettica, o ha 
portato al suo riscontro

2. uno o entrambi dei seguenti:
a) la cefalea è significativamente peggiorata 

in parallelo con il peggioramento della 
meningite asettica

b) la cefalea è significativamente migliorata 
in parallelo al miglioramento della me-
ningite asettica

3. la cefalea è accompagnata da altri sintomi 
e/o segni di infiammazione meningea inclusi 
rigidità del collo (meningismo) e/o fotofobia

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Nota:
1. Il liquor di pazienti con meningite asettica mostra pleiocitosi 

linfocitica, lieve incremento delle proteine, normali valori di 
glucosio in assenza di agenti infettivi.

Commento: La meningite asettica può presentarsi 
dopo l’esposizione ad alcuni farmaci, inclusi ibu-
profene o altri FANS, immunoglobuline, penicil-
lina o trimetoprim, iniezioni e/o insufflazioni in-
tratecali.

7.3.3 Cefalea attribuita ad altra malattia 
infiammatoria non infettiva intracranica
Descrizione: Cefalea causata da ma non usualmen-
te sintomo di presentazione o sintomo prominente 
di ogni varietà di patologia autoimmune, e asso-
ciata ad altri sintomi e/o segni della malattia cau-
sale. Recede dopo il trattamento di successo della 
malattia autoimmune

Criteri diagnostici:
A. Ogni cefalea che soddisfa il criterio C
B. È stata diagnosticata una malattia non infettiva 

infiammatoria nota essere in grado di causare 
cefalea1

C. Evidenza di un rapporto causale dimostrato da 
uno o più dei seguenti:
1. La cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale all’esordio della malattia non infettiva 
infiammatoria

2. la cefalea è significativamente peggiorata in 
parallelo con il peggioramento della malat-
tia non infettiva infiammatoria

3. la cefalea è significativamente migliorata in 
parallelo al miglioramento della malattia 
non infettiva infiammatoria

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Nota:
1. La cefalea può essere casualmente associata con, ma non è 

usualmente un sintomo di presentazione o prominente della 
encefalomielite acuta demielinizzante (ADEM), lupus erite-
matoso sistemico (LES), sindrome di Behçet e altre sindromi 
autoimmuni sistemiche o focali (per esempio encefalite lim-
bica).

7.3.4 Cefalea attribuita a ipofisite linfocitica
Descrizione: Cefalea causata da ipofisite linfocitica, 
associata a ingrandimento dell’ipofisi e, in metà 
dei casi, a iperprolattinemia. Recede con il tratta-
mento di successo della ipofisite linfocitica.

Criteri diagnostici:
A. Ogni cefalea che soddisfa il criterio C
B. È stata diagnosticata una ipofisite linfocitica
C. Evidenza di un rapporto causale dimostrato da 

uno o più dei seguenti:
1. la cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale all’esordio della ipofisite linfocitica
2. la cefalea è significativamente peggiorata in 

parallelo con il peggioramento della ipofisi-
te linfocitica

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commenti: La ipofisite linfocitica è associata ad un 
ingrandimento dell’ipofisi e da una captazione omo-
genea di mezzo di contrasto alla RM cerebrale. È ac-
compagnata nel 50% dei casi da iperprolattinemia o 
autoanticorpi contro le proteine del citosol ipofisario 
nel 20% dei casi. La patologia sviluppa alla fine del-
la gravidanza o durante il periodo del post-partum, 
ma può anche occorrere negli uomini.

7.3.5 Cefalea e deficit neurologici transitori 
con linfocitosi liquorale (HaNDL)
Termini precedentemente utilizzati: Emicrania con 
pleiocitosi liquorale; pseudoemicrania con pleioci-
tosi linfocitica.

Descrizione: Episodi di cefalea simil-emicranica 
(tipicamente 1-12) accompagnata da deficit neuro-
logici che includono emiparestesie, emiparesi e/o 
disfasia, ma solo raramente sintomi positivi visivi, 
che durano diverse ore. C’è una pleiocitosi linfoci-
tica. La patologia si risolve spontaneamente entro 
3 mesi.

Criteri diagnostici
A. Episodi di cefalea simil-emicranica che soddi-

sfa i criteri B e C1

B. Ciascuno dei seguenti:
1. accompagnata o preceduta a breve dall’esor-

dio di almeno uno dei seguenti deficit focali 
della durata >4 ore
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a) emiparestesia
b) disfasia
c) emiparesi

2. associata a pleiocitosi linfocitica liquorale 
(>15 cellule bianche per ml), con studi etio-
logici negativi

C. Evidenza di un rapporto causale dimostrato da 
uno o entrambi i seguenti:
1. la cefalea e i transitori deficit neurologici si 

sono sviluppati in relazione temporale all’e-
sordio o al peggioramento della pleiocitosi 
linfocitica liquorale, o ha portato al suo ri-
scontro

2. la cefalea e i transitori deficit neurologici so-
no significativamente migliorati in parallelo 
al miglioramento della pleiocitosi linfocitica 
liquorale

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-32.

Note:
1. La maggior parte dei pazienti non ha una precedente storia 

di emicrania.
2. Altre diagnosi che hanno alcune delle sue caratteristiche in-

cludono la 1.2.3 Emicrania emiplegica, sebbene mutazioni del 
gene CACNA1A gene, la causa della 1.2.3.1.1 Emicrania emi-
plegica familiare di tipo 1 (FHM1), sono state escluse in molti 
pazienti con 7.3.5 Cefalea e deficit transitori con linfocitosi liquo-
rale (HaNDL). Sono state anche escluse neuroborrelliosi, neu-
rosifilide, neurobrucellosi, micoplasma, aracnoidite granulo-
matosa e neoplastica, encefaliti e vasculiti del SNC.

Commenti: Il quadro clinico di 7.3.5 Cefalea e deficit 
neurologici transitori con linfocitosi liquorale (HaNDL) 
è di 1-2 episodi discreti di deficit neurologici transi-
tori accompagnati o seguiti da cefalea da moderata 
a severa. La maggior parte degli episodi dura ore, 
ma alcuni possono durare per più di 24 ore.
Le manifestazioni neurologiche includono sintomi 
sensitivi in circa tre quarti dei casi, afasia in due 
terzi dei casi e deficit motori in poco più della metà. 
Sintomi visivi simil-aura emicranica sono relativa-
mente infrequenti (meno del 20% dei casi). La sin-
drome va incontro a risoluzione entro 3 mesi.
In aggiunta alla linfocitosi liquorale (fino a 760 cel-
lule/ml), vi è un incremento delle proteine liquorali 
(fino a 250 mg/dl) in più del 90% dei casi e della 
pressione liquorale (fino a 400 mm CSF) in più del 
50% dei casi. La presenza di un prodromo virale in 
almeno un quarto dei casi ha sollevato la possibili-
tà di una patogenesi autoimmune della 7.3.5 Cefalea 
e deficit neurologici transitori con linfocitosi liquorale 
(HaNDL). Una recente descrizione di autoanticorpi 
contro la subunità del canale del calcio voltaggio-
dipendente di tipo T CACNA1H nel siero di due 
pazienti con questa patologia supporta questa ipo-
tesi. È presente occasionalmente papilledema.
La TC di routine e le scansioni RM (con e senza 
contrasto endovenoso) e l’angiografia sono in-
variabilmente normali se effettuate nel periodo 
intercritico, ma le immagini cerebrali durante un 

episodio possono mostrare un ritardo nella per-
fusione cerebrale senza un incremento delle mo-
difiche delle immagini pesate in diffusione, e un 
restringimento delle arterie cerebrali. Un edema 
della sostanza grigia e una captazione di mezzo di 
contrasto dei solchi sono stati anche descritti in un 
singolo paziente.
Studi microbiologici sono risultati uniformemente 
normali.
L’elettroencefalografia (EEG) e la tomografia com-
puterizzata ad emissione a singoli fotoni (SPECT) 
possono mostrare focalmente aree anormali consi-
stenti con i deficit neurologici focali.

7.4 Cefalea attribuita a 
neoformazione intracranica
Descrizione: Cefalea causata da neoformazione in-
tracranica.

Criteri diagnostici:
A. Ogni cefalea che soddisfa il criterio C
B. È stata diagnosticata una neoformazione intra-

cranica
C. Evidenza di un rapporto causale dimostrato da 

uno o più dei seguenti:
1. la cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale alla neoformazione intracranica, o ha 
portato al suo riscontro

2. la cefalea è significativamente peggiorata in 
parallelo con il peggioramento della neofor-
mazione intracranica

3. la cefalea è significativamente migliorata in 
parallelo al trattamento con successo della 
neoformazione intracranica

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

7.4.1 Cefalea attribuita a neoplasia 
intracranica
Descrizione: Cefalea causata da uno o più tumori 
intracranici occupanti spazio.

Criteri diagnostici:
A. Ogni cefalea che soddisfa il criterio C
B. È stata dimostrata una neoplasia intracranica 

occupante spazio
C. Evidenza di un rapporto causale dimostrato da 

almeno due dei seguenti:
1. la cefalea si è sviluppata in relazione tem-

porale alla neoplasia, o ha portato al suo ri-
scontro

2. uno o entrambi i seguenti:
a) la cefalea è significativamente peggiorata 

in parallelo con il peggioramento della 
neoplasia
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b) la cefalea è significativamente migliorata 
in parallelo al trattamento con successo 
della neoplasia

3. la cefalea ha almeno una delle seguenti quat-
tro caratteristiche:
a) progressiva
b) peggioramento al mattino e/o quando si 

è sdraiati
c) aggravata dalle Manovre simil-Valsalva
d) accompagnata da nausea e/o vomito

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commenti: La prevalenza della cefalea in pazienti 
con tumori intracranici varia dal 32% al 71%. La 
probabilità di cefalea è maggiore in pazienti gio-
vani (inclusi i bambini), in pazienti con una sto-
ria di cefalea, e con rapido sviluppo del tumore, 
o con localizzazione in fossa cranica posteriore o 
a livello della linea mediana. Una bassa soglia per 
le indagini è suggerita in ogni paziente con storia 
attuale o pregressa di cancro.
Non vi sono caratteristiche patognomoniche della 
7.4.1 Cefalea attribuita a neoplasia intracranica, sebbe-
ne la progressione o il deterioramento è una carat-
teristica chiave.
Gli altri sintomi suggestivi (di intensità severa, 
peggiore al mattino e una associata a nausea e vo-
mito) non sono una triade classica; essi sono più 
probabili nel contesto di ipertensione intracranica 
e con tumori della fossa cranica posteriore. La ce-
falea non è necessariamente ipsilaterale al tumore. 
Masse adiacenti al cranio o alla dura madre ten-
dono ad essere più associate a cefalee ipsilaterali 
ma l’ipertensione intracranica produce una cefalea 
più diffusa. La cefalea causata da tumore cerebra-
le raramente rimane il solo sintomo: una cefalea 
isolata si verifica nel 2-16% dei pazienti ma deficit 
neurologici e crisi epilettiche sono comuni.

7.4.1.1 Cefalea attribuita a cisti colloide del 
terzo ventricolo
Descrizione: Cefalea causata da cisti colloide del 
terzo ventricolo, che si presenta in maniera assai 
caratteristica come attacchi ricorrenti ad esordio a 
rombo di tuono, spesso scatenata da cambio po-
sturale o manovra simil-Valsalva, e associata a un 
ridotto livello o a perdita di coscienza.

Criteri diagnostici:
A. Ogni cefalea che soddisfa il criterio C
B. È stata dimostrata una cisti colloide del terzo 

ventricolo
C. Evidenza di un rapporto causale dimostrato da 

entrambi i seguenti:
1. cefalea si è sviluppata in relazione temporale 

allo sviluppo della cisti colloide, o ha porta-
to al suo riscontro

2. uno o entrambi i seguenti:

a) la cefalea è ricorrente, con esordio improv-
viso a rombo di tuono e accompagnata da 
ridotto livello o a perdita di coscienza.

b) la cefalea è significativamente migliorata 
o si è risolta in parallelo al trattamento 
con successo della cisti colloide

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.
Commenti: La grande maggioranza delle cisti col-
loidi è scoperta accidentalmente, essendo asin-
tomatica. Tuttavia la loro posizione immediata-
mente adiacente al forame di Monro può, a volte, 
risultare in improvviso idrocefalo ostruttivo, che 
causa una cefalea con esordio a rombo di tuono 
e ridotto livello o a perdita di coscienza. Questa 
presentazione altamente caratteristica dovrebbe 
portare ad una rapida diagnosi. La 7.4.1.1 Cefalea 
attribuita a cisti colloide del terzo ventricolo segnala 
un’emergenza pericolosa per la vita.

7.4.2 Cefalea attribuita a meningite 
carcinomatosa
Descrizione: Cefalea causata da meningite carcino-
matosa, usualmente accompagnata da segni di en-
cefalopatia e/o paralisi dei nervi cranici.

Criteri diagnostici:
A. Ogni cefalea che soddisfa il criterio C
B. È stata dimostrata una meningite carcinomato-

sa (in presenza di neoplasia sistemica nota esse-
re associata a meningite carcitomatosa)

C. Evidenza di un rapporto causale dimostrato al-
meno da due dei seguenti:
1. la cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale allo sviluppo della meningite carcino-
matosa

2. uno o entrambi i seguenti:
a) la cefalea è significativamente peggiorata 

in parallelo con il peggioramento della 
meningite carcinomatosa

b) la cefalea è significativamente migliora-
ta in parallelo con il miglioramento della 
meningite carcitomatosa

3. la cefalea è associata a paralisi dei nervi cra-
nici e/o encefalopatia

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

7.4.3 Cefalea attribuita a iper- o 
iposecrezione ipotalamica o ipofisaria
Descrizione: Cefalea causata da adenoma ipofisario 
e iper- o iposecrezione ipotalamica o ipofisaria, 
usualmente accompagnata da un disturbo della 
termoregolazione, un’anormale stato emozionale 
e/o alterazione della sete e dell’appetito. Recede 
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in seguito al trattamento di successo della patolo-
gia sottostante.

Criteri diagnostici:
A. Ogni cefalea che soddisfa il criterio C
B. È stata dimostrata una iper- o iposecrezione 

ipotalamica o ipofisaria associata ad adenoma 
ipofisario1

C. Evidenza di un rapporto causale dimostrato al-
meno da due dei seguenti:
1. la cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale all’esordio iper- o iposecrezione ipotala-
mica

2. uno o entrambi i seguenti:
a) la cefalea è significativamente peggiorata 

in parallelo con il peggioramento della 
iper- o iposecrezione ipotalamica

b) la cefalea è significativamente migliora-
ta in parallelo con il miglioramento della 
iper- o iposecrezione ipotalamica

3. la cefalea è associata con almeno uno dei se-
guenti:
a) disturbo della termoregolazione
b) anormale stato emozionale
c) alterazione della sete e dell’appetito

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Nota:
1. Inclusa ipersecrezione di prolattina, ormone della crescita 

(GH) e/o ormone corticotropo (ACTH)

7.5 Cefalea attribuita ad iniezione 
intratecale
Descrizione: Cefalea esperita sia in postura eretta 
sia orizzontale, causata da e che si verifica entro 
quattro giorni da una iniezione intratecale e che 
cessa entro 14 giorni.

Criteri diagnostici:
A. Ogni cefalea che soddisfa il criterio C
B. È stata praticata una iniezione intratecale
C Evidenza di un rapporto causale dimostrato al-

meno da due dei seguenti:
1. la cefalea si è sviluppata entro quattro giorni 

dalla iniezione intratecale1

2. la cefalea è significativamente migliorata en-
tro 14 giorni dalla iniezione intratecale2

3. segni di irritazione meningea
D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

Note:
1. La cefalea usualmente sviluppa entro quattro giorni dalla 

iniezione intratecale, ed è presente sia in posizione eretta sia 
in posizione distesa.

2. Quando la cefalea persiste oltre i 14 giorni, dovrebbero esse-
re considerate diagnosi alternative, quale 7.2.2 Cefalea attribu-
ita a fistola liquorale, meningite o patologia leptomeningea.

7.6 Cefalea attribuita a crisi 
epilettica
Codificata altrove: Qualora una cefalea simil-emi-
cranica o altra cefalea e l’epilessia sono entrambe 
parti di una specifica patologia cerebrale (ad esem-
pio MELAS) la cefalea è codificata con riferimento 
a questa patologia. Qualora una crisi epilettica si 
verifica durante o immediatamente dopo un’aura 
emicranica, è codificata come 1.4.4 Epilessia indotta 
dall’aura emicranica.

Descrizione: Cefalea causata da una crisi epilettica, 
che si verifica durante e/o dopo una crisi epilettica 
e che cessa spontaneamente entro ore o fino a tre 
giorni.

Criteri diagnostici:
A. Ogni cefalea che soddisfa il criterio C
B. Il paziente sta avendo o ha recentemente avuto 

una crisi epilettica
C. Evidenza di un rapporto causale dimostrato da 

entrambi i seguenti:
1. la cefalea si è sviluppata simultaneamente o 

immediatamente dopo la crisi epilettica
2. la cefalea è risolta spontaneamente dopo che 

la crisi è terminata
D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

Commenti: Ben documentate segnalazioni suppor-
tano il riconoscimento dei sottotipi 7.6.1 Cefalea 
epilettica critica e 7.6.2. Cefalea post-convulsiva, in 
accordo con l’associazione temporale con la crisi 
epilettica.
È stata descritta una cefalea pre-convulsiva. In 
un piccolo studio su 11 pazienti con epilessia fo-
cale intrattabile, una cefalea fronto-temporale era 
ipsilaterale al focus epilettico in nove pazienti con 
epilessia del lobo temporale (ELT) e controlaterale 
in un paziente con TLE ed uno con epilessia del 
lobo frontale.
Sono necessari più studi per stabilire l’esistenza 
di una cefalea pre-convulsiva, e determinare la 
prevalenza e le caratteristiche cliniche, in pazienti 
con epilessia parziale e generalizzata. La cefalea 
pre-convulsiva deve anche essere distinta dalla 
1.4.4 Epilessia indotta dall'aura emicranica.

7.6.1 Cefalea epilettica critica
Termine precedentemente usato: cefalea ictale

Descrizione: Cefalea causata da o che si verifica du-
rante una crisi epilettica parziale, ipsilaterale alla 
scarica epilettica e che recede immediatamente o 
appena dopo che la crisi epilettica è terminata.

Criteri diagnostici:
A. Ogni cefalea che soddisfa il criterio C
B. Il paziente ha avuto una crisi epilettica parziale
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C. Evidenza di un rapporto causale dimostrato da 
entrambi:
1. la cefalea si è sviluppata simultaneamente 

con l’esordio della crisi epilettica parziale
2. uno o entrambi i seguenti:

a) la cefalea è ipsilaterale alla scarica ictale
b) la cefalea migliora significativamente o 

recede immediatamente dopo che è ter-
minata la crisi epilettica parziale

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commenti: La 7.6.1 Cefalea epilettica critica può essere 
seguita da altre manifestazioni epilettiche (motoria, 
sensitiva o autonomica).
Questa condizione dovrebbe essere differenziata 
dalla cefalea epilettica critica “pura”o “isolata” che 
occorre come la sola manifestazione epilettica e ri-
chiede la diagnosi differenziale da altri tipi di cefalea.
L“Hemicrania epileptica” (se la sua esistenza è con-
fermata) è una variante assai rara della 7.6.1 Cefalea 
epilettica critica, caratterizzata da una localizzazione 
ipsilaterale della cefalea e da parossismi EEG critici.

7.6.2 Cefalea post-convulsiva
Descrizione: Cefalea causata da o che si verifica entro 
3 ore da una crisi epilettica, e che cessa spontanea-
mente entro 72 ore dal termine della crisi epilettica.

Criteri diagnostici:
A. Ogni cefalea che soddisfa il criterio C
B. Il paziente ha avuto recentemente una crisi epi-

lettica parziale o generalizzata
C. Evidenza di un rapporto causale dimostrato da 

entrambi i seguenti:
1. la cefalea si è sviluppata entro 3 ore dal ter-

mine della crisi epilettica
2. la cefalea si è risolta entro 72 ore dal termine 

della crisi epilettica
D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

Commento: La 7.6.2 Cefalea post-convulsiva si verifi-
ca in più del 40% dei pazienti con epilessia del lobo 
temporale o epilessia del lobo frontale e fino al 60% 
dei pazienti con epilessia del lobo occipitale. Si ve-
rifica più frequentemente dopo una crisi epilettica 
generalizzata tonico–clonica rispetto ad altri tipi di 
crisi epilettiche.

7.7 Cefalea attribuita a 
malformazione di Chiari di tipo 1 
(CM1)
Descrizione: Cefalea causata da malformazione di 
Chiari di tipo 1, usualmente occipitale o subocci-
pitale, di breve durata (meno di cinque minuti) e 
provocata dalla tosse e da altre manovre simil-Val-

salva. Essa cessa dopo il trattamento di successo 
della malformazione di Chiari.

Criteri diagnostici:
A. La cefalea che soddisfa il criterio C
B. È stata dimostrata malformazione di Chiari di 

tipo I (CM1)1

C. Evidenza di un rapporto causale dimostrato da 
almeno due dei seguenti:
1. uno o entrambi i seguenti:

a) la cefalea si è sviluppata in relazione 
temporale alla CM1 o ha portato al suo 
riscontro

b) la cefalea si è risolta entro tre mesi dal 
trattamento di successo della CM1

2. la cefalea ha una o più delle seguenti caratte-
ristiche:
a) precipitata dalla tosse o altre manovre 

simil-Valsalva
b) localizzazione occipitale o sub-occipitale
c) della durata di <5 minuti

3. la cefalea è associata ad altri sintomi e/o se-
gni clinici di disfunzione tronco-encefalica, 
cerebellare, dei nervi cranici inferiori e/o 
del midollo spinale cervicale2

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.3

Note:
1. La diagnosi di malformazione di Chiari di tipo 1 (CM1) con 

RM richiede la discesa caudale di 5-mm delle tonsille cere-
bellari o la discesa caudale di 3-mm delle tonsille cerebellari 
più l’affollamento dello spazio subaracnoideo alla giunzione 
cranio cervicale come evidenziato dalla compressione degli 
spazi liquorali posteriori e laterali del cervelletto, o della ri-
dotta altezza del sopraoccipite, o incremento della inclina-
zione del tentorio, o kinking del midollo allungato.

2. Quasi tutti i pazienti con CM1 (95%) riporta una costellazio-
ne di cinque o più distinti sintomi.

3. Pazienti con alterata pressione liquorale, sia incrementata 
come nella ipertensione intracranica idiopatica (III) o ridotta 
come nella ipotensione spontanea intracranica secondaria a 
perdita liquorale, possono mostrare evidenze alla RM di di-
scesa tonsillare secondaria e CM1. Questi pazienti possono 
anche presentarsi con cefalea correlata a tosse o altra mano-
vra simil-Valsalva, e sono correttamente diagnosticati o co-
me 7.1.1 Cefalea attribuita ad ipertensione intracranica idiopatica 
o come 7.2.3 Cefalea attribuita ad ipotensione liquorale spontanea. 
Perciò in tutti i pazienti che si presentano con cefalea e CM1, 
deve essere esclusa una pressione liquorale anormale.

Commenti: la 7.7 Cefalea attribuita a malformazione di 
Chiari di tipo 1 è spesso simile dal punto di vista 
descrittivo alla 4.1 Cefalea primaria da tosse con l’ec-
cezione, talvolta, di una più lunga durata (minuti 
piuttosto che secondi).
Studi di prevalenza mostrano una erniazione ton-
sillare di almeno 5 mm nel 0,24–3,6% della popo-
lazione con un decremento della prevalenza in età 
più avanzata.
Il contesto clinico della CM1 è importante in quanto 
molti di questi pazienti possono essere asintomatici.
Vi sono dati conflittuali riguardanti il grado di er-
niazione e la gravità della cefalea associata ed il 
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livello di disabilità: i pazienti possono esibire sin-
tomi “simil-Chiari” con minima erniazione delle 
tonsille cerebellari, mentre altri possono essere 
asintomatici con ampie erniazioni.
Questi criteri della 7.7 Cefalea attribuita a malforma-
zione di Chiari di tipo 1 richiedono una validazione: 
sono necessari studi prospettici con esiti a lungo 
termine chirurgici e non chirurgici. Nel frattempo, 
è raccomandata una rigida aderenza ad entrambi i 
criteri clinici e radiologici nel considerare un inter-
vento chirurgico al fine di evitare una procedura 
non necessaria con un potenziale significativo di 
morbilità chirurgica.
Dati attuali suggeriscono che, in pazienti attenta-
mente selezionati, le cefalee da tosse più delle ce-
falee senza precipitanti simil-Valsalva, e le cefalee 
occipitali più di quelle non occipitali, rispondono 
all’intervento chirurgico.
Dati di nuova acquisizione suggeriscono una re-
lazione tra obesità e probabilità di cefalea nella 
MC1: questo riscontro richiede ulteriore ricerca, in 
particolare dal punto di vista del trattamento.

7.8 Cefalea attribuita ad altra 
patologia intracranica  
non vascolare
Descrizione: Cefalea causata da una patologia intra-
cranica non vascolare oltre quelle descritte sopra.

Criteri diagnostici:
A. Ogni cefalea che soddisfa il criterio C
B. È stata dimostrata una patologia intracranica 

non vascolare nota di essere capace di causare 
cefalea, oltre quelle descritte sopra

C. Evidenza di un rapporto causale dimostrato da 
almeno due dei seguenti:
1. la cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale all’esordio della patologia intracranica 
non vascolare

2. uno o entrambi i seguenti:
a) la cefalea si è sviluppata o è significativa-

mente peggiorata in parallelo al peggio-
ramento della patologia intracranica non 
vascolare

b) la cefalea è significativamente migliorata 
con il miglioramento della patologia in-
tracranica non vascolare

3. la cefalea ha le caratteristiche tipiche della 
patologia intracranica non vascolare

4. esistono altre evidenze di un rapporto di 
causalità

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.
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 8. CEFALEA ATTRIBUITA ALL’USO DI UNA 
 SOSTANZA O ALLA SUA SOSPENSIONE

8.1 Cefalea attribuita ad uso o esposizione
 ad una sostanza
 8.1.1 Cefalea indotta da donatori di ossido   
   nitrico (NO)
  8.1.1.1 Cefalea indotta da donatori di NO 
           ad insorgenza immediata
  8.1.1.2 Cefalea indotta da donatori di NO 
           ad insorgenza ritardata
 8.1.2 Cefalea indotta da inibitori della 
   fosfodiesterasi (PDE)
 8.1.3 Cefalea indotta da monossido di   
   carbonio (CO)
 8.1.4 Cefalea indotta da alcol
  8.1.4.1 Cefalea indotta da alcol ad    
           insorgenza immediata
  8.1.4.2 Cefalea indotta da alcol ad    
           insorgenza ritardata
 8.1.5 Cefalea indotta da cocaina
 8.1.6 Cefalea indotta da istamina
  8.1.6.1 Cefalea indotta da istamina ad   
           insorgenza immediata
  8.1.6.2 Cefalea indotta da istamina ad   
            insorgenza ritardata
 8.1.7 Cefalea indotta da peptide correlato al   
    gene della calcitonina (CGRP)
  8.1.7.1 Cefalea indotta da CGRP ad   
           insorgenza immediata
  8.1.7.2 Cefalea indotta da CGRP ad   
           insorgenza ritardata
 8.1.8 Cefalea attribuita ad esposizione acuta   
    ad un agente ipertensivo esogeno
 8.1.9 Cefalea attribuita all’uso occasionale di 
     farmaci non specifici per la cefalea

 8.1.10 Cefalea attribuita all’uso a lungo   
      termine di farmaci non specifici 
      per la cefalea
 8.1.11 Cefalea attribuita ad uso o esposizione  
      di altra sostanza
8.2 Cefalea da uso eccessivo di farmaci (MOH)
 8.2.1 Cefalea da uso eccessivo di ergotaminici
 8.2.2 Cefalea da uso eccessivo di triptani
 8.2.3 Cefalea da uso eccessivo di analgesici 
    non oppioidi
  8.2.3.1 Cefalea da uso eccessivo di   
           paracetamolo (acetaminofene)
  8.2.3.2 Cefalea da uso eccessivo di 
           antinfiammatori non steroidei   
           (FANS)
  8.2.3.3 Cefalea da uso eccessivo di altri   
                 analgesici non oppioidi
 8.2.4 Cefalea da uso eccessivo di oppioidi
 8.2.5 Cefalea da uso eccessivo di prodotti di 
    combinazione di analgesici
 8.2.6 Cefalea da uso eccessivo di più classi 
    farmacologiche non usate in modo 
    eccessivo individualmente
 8.2.7 Cefalea da uso eccessivo di più classi   
     farmacologiche non specificate o non 
    verificabili
  8.2.8 Cefalea da uso eccessivo di altri farmaci
8.3 Cefalea attribuita a sospensione di sostanze
  8.3.1 Cefalea da sospensione di caffeina
 8.3.2 Cefalea da sospensione di oppioidi
 8.3.3 Cefalea da sospensione di estrogeni
 8.3.4 Cefalea attribuita a sospensione dell’uso 
    cronico di altra sostanza
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8. Cefalea attribuita all’uso 
di una sostanza o alla sua 
sospensione
Codificate altrove:
7.1.2 Cefalea attribuita ad ipertensione intracranica se-
condaria a cause metaboliche, tossiche o ormonali; 7.3.2 
Cefalea attribuita a meningite asettica (non infettiva).

Commenti generali
Cefalea primaria o secondaria o entrambe? Le regole 
generali per l’attribuzione a un altro disturbo si 
applicano con qualche adeguamento al punto 8. 
Cefalea attribuita all’uso di una sostanza o alla sua so-
spensione.
1. Quando una cefalea di nuova insorgenza esordi-

sce per la prima volta in stretta relazione tem-
porale all’esposizione o alla sospensione di 
una sostanza, viene codificata come una cefa-
lea secondaria attribuita all’esposizione o alla 
sospensione di quella sostanza. Questo rimane 
valido quando la cefalea di nuova insorgenza 
ha le caratteristiche di qualsiasi altra forma 
classificata come cefalea primaria nella Parte 1 
della ICHD-3.

2. Quando una cefalea preesistente con le caratte-
ristiche di una cefalea primaria diventa cronica 
o diventa significativamente peggiore (di solito si 
intende un incremento di due volte o maggio-
re della frequenza e/o dell’intensità), in stret-
ta relazione temporale alla esposizione o so-
spensione di una sostanza, dovrebbero essere 
assegnate sia la diagnosi iniziale di cefalea sia 
la diagnosi di 8. Cefalea attribuita all’uso di una 
sostanza o alla sua sospensione (o una dei suoi tipi 
o sottotipi) posto che ci sia buona evidenza che 
l’esposizione o la sospensione di quella sostan-
za possa causare cefalea.

3. Alcuni sottotipi di cefalea attribuiti all’espo-
sizione ad una sostanza farmacologicamente 
attiva si presentano alcune ore dopo l’esposi-
zione e soltanto in un paziente con una cefalea 
primaria, con fenomenologia simile al tipo di 
cefalea primaria. Essi hanno presumibilmente 
meccanismi diversi , in risposta a uno stimolo 
non fisiologico, e perciò sono considerate come 
secondarie. Dovrebbero essere assegnate sia la 
diagnosi di cefalea sia la diagnosi dell’appro-
priato sottotipo di 8.1 Cefalea attribuita ad uso o 
esposizione ad una sostanza.

Introduzione
I soggetti con 1. Emicrania sono fisiologicamente e 
forse psicologicamente iperresponsivi ad una va-
rietà di stimoli interni ed esterni. È documentato 
che alcol, cibo, additivi alimentari, l’ingestione di 
sostanze chimiche e farmaci o la loro sospensione, 

possono provocare o attivare emicrania in soggetti 
suscettibili.
L’associazione tra cefalea e sostanze è spesso 
aneddotica e molte volte basata su reazioni av-
verse a farmaci documentate. L’associazione con 
cefalea non prova uno specifico nesso causale né 
elimina la necessità di considerare altre eziologie. 
Poiché eventi comuni si verificano frequentemen-
te, l’associazione tra cefalea e l’esposizione ad una 
sostanza può essere una pura coincidenza. La ce-
falea può verificarsi per caso. La cefalea può essere 
il sintomo di una malattia sistemica, e farmaci dati 
per trattare tale patologia possono dare cefalea. 
Nelle sperimentazioni dei farmaci, in particolare 
sintomatici, per l’emicrania, la cefalea come pu-
re i sintomi associati sono compresi tra gli eventi 
avversi nonostante essi siano sintomi del disturbo 
trattato piuttosto che risultato del trattamento stes-
so. Alcuni disturbi possono predisporre a cefalea 
in relazione al farmaco: ma da soli, né il farmaco 
né il disturbo sarebbero in grado di dare cefalea.
I criteri generali per le cefalee qui riportati sono i 
seguenti:
A. Cefalea che soddisfa il criterio C
B. Presenza di uso o esposizione, o sospensione di 

una sostanza nota per essere capace di causare 
cefalea

C. Evidenza di nesso causale dimostrato da alme-
no 2 dei seguenti criteri.
1. La cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale con l’uso o esposizione, o la sospensio-
ne della sostanza

2. Uno dei seguenti:
a) la cefalea è significativamente migliorata 

o si è risolta in stretta relazione tempora-
le alla interruzione dell’uso o dell’esposi-
zione alla sostanza

b) la cefalea è significativamente migliorata 
o si è risolta entro un periodo definito do-
po la sospensione della sostanza

3. la cefalea ha le caratteristiche tipiche per uso 
o esposizione, o sospensione della sostanza

4. altre evidenze di nesso causale
D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

8.1 Cefalea attribuita ad uso 
o esposizione ad una sostanza
Descrizione: Cefalea causata da uso o esposizione 
ad una sostanza, con esordio immediato o entro 
alcune ore.

Commenti: 8.1 Cefalea attribuita ad uso o esposizione 
ad una sostanza può manifestarsi come effetto in-
desiderato di una sostanza utilizzata in terapia o 
in studi sperimentali o essere causata da una so-
stanza tossica.
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La cefalea è stata riportata come effetto collaterale 
di molti farmaci, spesso solo come effetto dell’ele-
vata prevalenza di tale disturbo. Solo quando la 
cefalea compare più spesso con l’assunzione di un 
farmaco attivo rispetto all’assunzione del placebo 
negli studi clinici controllati in doppio cieco può 
essere considerata come un reale effetto collate-
rale. Il disegno in doppio-cieco può anche essere 
usato sperimentalmente per studiare la relazione 
tra effetti del farmaco e cefalea. In alcuni casi, per 
esempio con i donatori di NO, questi studi hanno 
contribuito a una più approfondita comprensione 
del coinvolgimento dei meccanismi neurotrasmet-
titoriali nelle cefalee primarie.
In generale, i soggetti con 1. Emicrania sono molto 
più sensibili a cefalee rispetto agli altri individui 
e lo stesso si può dire per persone con 2. Cefalea di 
tipo tensivo o 3.1 Cefalea a grappolo.
Un certo numero di sostanze, come i donatori di NO 
e l’istamina, inducono una cefalea immediata sia in 
volontari sani che in emicranici. Tuttavia, è ormai 
noto che i soggetti con cefalea primaria sviluppa-
no anche una cefalea ritardata dopo una o diverse 
ore dall’eliminazione della sostanza dal sangue. La 
conoscenza della potenzialità di indurre cefalea da 
parte di farmaci utilizzati in terapia è importante 
per classificare questi farmaci in modo appropria-
to. Alcune associazioni, come quella dell’alcol con 
il disulfiram, possono causare cefalea anche se i 
singoli componenti non la provocano. Paradossal-
mente, la cefalea che compare nella maggior parte 
dei soggetti dopo l’uso di abbondanti quantità di 
bevande alcoliche può essere un fatto positivo in 
quanto evita un uso eccessivo di alcolici.
Le sostanze che causano cefalea attraverso i loro 
effetti tossici, come il monossido di carbonio, non 
possono essere studiate sperimentalmente ed il 
nesso causale tra l’esposizione e la cefalea deve 
quindi essere dimostrata in casi clinici in cui la 
sostanza è stata utilizzata accidentalmente o per 
tentato suicidio.

8.1.1 Cefalea indotta da donatori di ossido 
nitrico (NO)
Descrizione: Cefalea causata da esposizione acuta 
a donatori di ossido nitrico (NO) a insorgenza im-
mediata o ritardata. Si risolve spontaneamente.

Commenti: 8.1.1 Cefalea indotta da donatori di ossido 
nitrico (NO) è tipicamente fronto-temporale e pul-
sante. Tutti i donatori di NO (ad esempio, nitrato 
di amile, eritritil tetranitrato, pentaeritritil tetrani-
trato, nitroglicerina [NTG], isosorbide mono o di-
nitrato, nitroprussiato di sodio, esanitrato di man-
nitolo) possono causare questo sottotipo di cefalea.
La nitroglicerina (NTG) induce cefalea immediata 
nella maggior parte delle persone normali, ma può 

anche causare una cefalea ad insorgenza ritardata 
in soggetti con 1. Emicrania che soddisfi i criteri dia-
gnostici per 1.1 Emicrania senza aura. In soggetti con 
2.3 Cefalea di tipo tensivo cronica, è stato dimostrato 
che la NTG è in grado di indurre una cefalea ad 
insorgenza ritardata che presenta le caratteristiche 
della 2. Cefalea di tipo tensivo (l’effetto è sconosciuto 
in quelli con 2.1 Cefalea di tipo tensivo episodica spo-
radica o 2.2 Cefalea di tipo tensivo episodica frequente). 
Queste cefalee si presentano in modo ritardato, me-
diamente 5-6 ore dopo l’esposizione alla sostanza. 
Le persone con 3. 1 Cefalea a grappolo sviluppano so-
lo cefalea ad insorgenza ritardata durante i periodi 
di grappolo: la NTG di solito induce un attacco di 
cefalea a grappolo 1-2 ore dopo l’assunzione.
La cefalea è nota come effetto collaterale dell’uso 
terapeutico della NTG. Con l’uso cronico si svi-
luppa tolleranza entro una settimana e la cefalea 
indotta da NTG scompare in molti soggetti entro 
questo periodo di tempo. Altri donatori di NO usa-
ti terapeuticamente possono indurre cefalea. L’iso-
sorbide mononitrato è stato studiato in una speri-
mentazione controllata in doppio cieco e causa una 
cefalea di durata molto superiore a quella indotta 
dalla NTG a causa del suo lento rilascio di NO.

8.1.1.1 Cefalea indotta da donatori di NO ad 
insorgenza immediata
Terminologia utilizzata in precedenza: Cefalea da 
nitroglicerina, cefalea da dinamite, cefalea da 
hot-dog.

Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B. Accertato assorbimento di un donatore di ossi-

do nitrico ( NO)
C. La dimostrazione del nesso causale è conferma-

ta da tutte le seguenti:
1. cefalea che si è sviluppata entro 1 ora dall’as-

sorbimento del donatore di NO
2. cefalea che si è risolta entro 1 ora dopo il ri-

lascio di NO
3. cefalea con almeno una delle seguenti quat-

tro caratteristiche:
a) bilaterale
b) intensità da lieve a moderata
c) carattere pulsante
d) aggravata dall’attività fisica

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

8.1.1.2 Cefalea indotta da donatori di NO ad 
insorgenza ritardata
Criteri diagnostici:
A. Cefalea in un soggetto affetto da una cefalea 

primaria e con le caratteristiche di quel tipo di 
cefalea, che soddisfi il criterio C
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B. Assorbimento di un donatore di ossido nitrico 
(NO)

C. Dimostrazione del nesso causale confermata da 
entrambe le seguenti:
1. cefalea che si è sviluppata entro 2-12 ore do-

po l’esposizione ad un donatore di NO e do-
po che l’NO è stato eliminato dal sangue

2. cefalea che si è risolta entro 72 ore dopo l’e-
sposizione

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICH-D-31.

Nota:
1. Fenomenologicamente 8.1.1.2 Cefalea indotta da donatori di NO 

ad insorgenza ritardata è simile al tipo di cefalea primaria del 
paziente ma viene considerata come secondaria, attribuita al 
farmaco. Il paziente dovrebbe essere codificato sia per la ce-
falea primaria che per 8.1.1.2 Cefalea indotta da donatori di NO 
ad insorgenza ritardata

Commento: Mentre la 8.1.1.2 Cefalea indotta da dona-
tori di NO ad insorgenza ritardata si verifica soltanto 
in una persona affetta da una cefalea primaria e fe-
nomenologicamente è simile a quel tipo di cefalea, 
si presume che abbia meccanismi distinti.

8.1.2 Cefalea indotta da inibitori della 
fosfodiesterasi (PDE)
Descrizione: Cefalea indotta dall’assunzione di un 
inibitore della fosfodiesterasi (PDE), che si risolve 
spontaneamente entro 72 ore.

Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B. Assunzione di un inibitore della fosfodiesterasi 

(PDE)
C. Evidenza del nesso causale dimostrata da tutte 

le seguenti:
1. cefalea che si è sviluppata entro 5 ore dalla 

assunzione dell’inibitore della PDE
2. cefalea che si risolve entro 72 ore dall’insor-

genza
3. cefalea con almeno una delle seguenti quat-

tro caratteristiche:
a) bilaterale
b) di intensità da lieve a moderata
c) qualità pulsante
d) aggravata dall’attività fisica

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commento: Le fosfodiesterasi (PDE) sono una 
grande famiglia di enzimi che scindono i nucleo-
tidi ciclici cGMP e cAMP. Gli inibitori della PDE-
5, sildenafil e dipiridamolo, aumentano i livelli di 
cGMP e cAMP. La cefalea risultante ha solitamen-
te le caratteristiche di cefalea di tipo tensivo, ma 
nelle persone con 1. Emicrania (che dovrebbero es-
sere avvertite di questo effetto collaterale), ha le 
caratteristiche di 1.1 Emicrania senza aura.

8.1.3 Cefalea indotta da monossido di 
carbonio (CO)
Terminologia utilizzata in precedenza: Cefalea dei 
magazzinieri.

Descrizione: Cefalea causata da esposizione a mo-
nossido di carbonio, che si risolve spontaneamente 
entro 72 ore dopo la sua eliminazione.

Criteri diagnostici:
A. Cefalea bilaterale che soddisfi il criterio C
B. Esposizione al monossido di carbonio (CO)
C. La dimostrazione del nesso causale confermata 

da tutte le seguenti:
1. cefalea che si è sviluppata entro 12 ore dall’e-

sposizione al CO
2. cefalea la cui intensità varia con la gravità 

dell’intossicazione da CO
3. cefalea che si risolve entro 72 ore dall’elimi-

nazione del CO
D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

Commenti: Tipicamente la cefalea è di lieve inten-
sità, non associata a sintomi gastrointestinali o 
neurologici quando i livelli di carbossiemoglobi-
na sono compresi in un intervallo del 10-20%; con 
concentrazioni del 20-30% la cefalea è pulsante, di 
intensità media ed è presente irritabilità; con con-
centrazioni del 30-40% la cefalea è severa e si asso-
cia a nausea, vomito e visione offuscata. Quando 
i livelli di CO superano il 40%, la cefalea non è di 
solito riferita a causa delle alterazioni dello stato 
di coscienza.
Non esistono validi studi sugli effetti a lungo ter-
mine dell’intossicazione da CO sulla cefalea, ma ci 
sono alcune evidenze dell’esistenza di una cefalea 
cronica successiva a intossicazione da CO.

8.1.4 Cefalea indotta da alcol
Descrizione: Cefalea ad insorgenza immediata o 
ritardata causata da ingestione di alcol (di solito 
sotto forma di bevande alcoliche). Si risolve spon-
taneamente.

8.1.4.1 Cefalea indotta da alcol ad insorgenza 
immediata
Terminologia utilizzata in precedenza: Cefalea da 
cocktail.

Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B. Ingestione di bevande alcoliche
C. La dimostrazione del nesso causale confermata 

da tutte le seguenti:
 1. cefalea che si è sviluppata entro 3 ore dall’as-

sunzione di alcol
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 2.  cefalea che si risolve entro 72 ore dopo che 
l’assunzione di alcol è terminata

 3.  cefalea che ha almeno una delle seguenti tre 
caratteristiche:
a) bilaterale
b) qualità pulsante
c) aggravata dall’attività fisica

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commento: 8.1.4.1 Cefalea indotta da alcol ad insor-
genza immediata è molto più rara della 8.1.4.2 Ce-
falea indotta da alcol ad insorgenza ritardata. La dose 
di alcol efficace nel causare la prima forma è varia-
bile: nei soggetti con 1. Emicrania può essere a vol-
te molto contenuta, mentre in altri casi i soggetti 
emicranici possono tollerare l’alcol tanto quanto i 
soggetti non emicranici.

8.1.4.2 Cefalea indotta da alcol ad insorgenza 
ritardata
Terminologia utilizzata in precedenza: Cefalea post 
sbornia.

Descrizione: Cefalea causata, con insorgenza ritar-
data di ore dall’ingestione di alcol (di solito sotto 
forma di bevande alcoliche). Si risolve spontanea-
mente entro 72 ore.

Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B. Assunzione di bevande alcoliche
C. La dimostrazione del nesso causale confermata 

da tutte le seguenti:
 1. cefalea che si sviluppa entro 5-12 ore dall’in-

gestione di alcol
2. cefalea che si risolve entro 72 ore dall’insor-

genza
3. cefalea con almeno una delle seguenti tre ca-

ratteristiche:
a) bilaterale
b) qualità pulsante
c) aggravata dall’attività fisica

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commento: 8.1.4.2 Cefalea indotta da alcol ad insor-
genza ritardata è uno tra i più comuni tipi di cefalea 
secondaria. Se la cefalea ad insorgenza ritardata 
sia un effetto tossico o la manifestazione di mecca-
nismi simili a quelli della 8.1.1.2 Cefalea indotta da 
donatori di NO ad insorgenza ritardata è ancora una 
questione irrisolta.

8.1.5 Cefalea indotta da cocaina
Descrizione: Cefalea che si sviluppa entro un’ora e 
causata da somministrazione di cocaina per mez-
zo di qualsiasi via di somministrazione. Si risolve 
spontaneamente entro 72 ore.

Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B. Assunzione di cocaina per mezzo di qualsiasi 

via di somministrazione
C. La dimostrazione del nesso causale confermata 

dalle seguenti:
1. cefalea che si sviluppa entro 1 ora dall’uso di 

cocaina
2. cefalea che si risolve entro 72 ore dopo l’as-

sunzione di cocaina
3. cefalea con almeno una delle seguenti carat-

teristiche:
a) bilaterale
b) di intensità da lieve a moderata
c) qualità pulsante
d) aggravata dall’attività fisica

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commento: Le principali vie di somministrazione 
della cocaina sono orale (masticazione), intranasa-
le (“sniffare”), intravenosa (“sparato in vena”) ed 
inalatoria (fumo).

8.1.6 Cefalea indotta da istamina
Descrizione: Cefalea ad insorgenza immediata o 
ritardata causata dall’esposizione acuta all’istami-
na. Si risolve spontaneamente.

Commenti: L’istamina ha gli stessi effetti dopo 
somministrazione sottocute o per inalazione o per 
via intravenosa. Il meccanismo è primariamente 
mediato dai recettori H1 in quanto è quasi com-
pletamente bloccato dalla mepiramina. L’istami-
na causa cefalea ad insorgenza immediata nella 
maggior parte delle persone, ma può anche cau-
sare cefalea ad insorgenza ritardata in soggetti con 
1. Emicrania, che soddisfa i criteri diagnostici per 
1.1 Emicrania senza aura. In pazienti con 2. Cefalea 
di tipo tensivo l’istamina può provocare cefalea ad 
insorgenza ritardata con le stesse caratteristiche 
della cefalea di base. Questi attacchi di cefalea 
ad insorgenza ritardata avvengono in media 5-6 
ore dopo l’esposizione. Pazienti con 3.1 Cefalea a 
grappolo sviluppano cefalea ad insorgenza ritarda-
ta con le caratteristiche della cefalea di base solo 
durante il periodo del grappolo, di solito 1-2 ore 
dopo l’esposizione.

8.1.6.1 Cefalea indotta da istamina ad 
insorgenza immediata

Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B. È stata somministrata istamina
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C. La dimostrazione del nesso causale confermata 
dalle seguenti:
1. cefalea che si sviluppa entro 1 ora dall’assor-

bimento di istamina
2. cefalea che si risolve entro 1 ora dal termine 

dell’assorbimento dell’istamina
3. cefalea con almeno una delle seguenti quat-

tro caratteristiche:
a) bilaterale
b) di intensità da lieve a moderata
c) qualità pulsante
d) aggravata dall’attività fisica

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

8.1.6.2 Cefalea indotta da istamina ad 
insorgenza ritardata
Criteri diagnostici:
A. Cefalea con le caratteristiche di una cefalea pri-

maria che compare in un soggetto che soffra di 
quella forma di cefalea e che soddisfi il criterio C

B. È stata somministrata istamina
C. La dimostrazione del nesso causale confermata 

da entrambe le seguenti:
1. cefalea che si sviluppa entro 2-12 ore dopo la 

somministrazione di istamina
2. cefalea che si risolve entro 72 ore dopo la 

somministrazione di istamina
D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-31.

Nota:
1. Fenomenologicamente, 8.1.6.2 Cefalea indotta da istamina ad 

insorgenza ritardata è simile alla cefalea primaria del paziente 
ma è considerata come secondaria, attribuita al farmaco. Il pa-
ziente deve ricevere entrambe le diagnosi, di cefalea primaria 
e di 8.1.6.2 Cefalea indotta da istamina ad insorgenza ritardata.

Commento: Mentre 8.1.6.2 Cefalea indotta da istamina 
ad insorgenza ritardata si verifica solo in un soggetto 
affetto da una cefalea primaria e fenomenologica-
mente è simile a quel tipo di cefalea, si presume 
che i meccanismi siano distinti.

8.1.7 Cefalea indotta da peptide correlato al 
gene della calcitonina (CGRP)
Descrizione: Cefalea ad insorgenza immediata o 
ritardata causata dall’esposizione acuta a peptide 
correlato al gene della calcitonina (CGRP). Si risol-
ve spontaneamente.

Commenti: Il peptide correlato al gene della calci-
tonina (CGRP), somministrato per infusione causa 
una cefalea immediata. In soggetti con 1. Emicrania 
può anche causare cefalea ad insorgenza ritarda-
ta, in media 5-6 ore dopo l’esposizione, che sod-
disfa appieno i criteri 1.1. Emicrania senza aura. Un 
crescente numero di antagonisti del recettore del 
CGRP è risultato essere efficace nel trattamento 
dell’attacco emicranico.

8.1.7.1 Cefalea indotta da CGRP ad insorgenza 
immediata
Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B. È stato somministrato CGRP
C. La dimostrazione del nesso causale confermata 

dalle seguenti:
1. cefalea che si sviluppa entro 1 ora dall’assor-

bimento del CGRP
2. cefalea che si risolve entro 1 ora dalla fine 

dell’assorbimento del CGRP
3. cefalea con almeno una delle seguenti carat-

teristiche:
a) bilaterale
b) di intensità da lieve a moderata
c) qualità pulsante
d) aggravata dall’attività fisica

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

8.1.7.2 Cefalea indotta da CGRP ad insorgenza 
ritardata
Criteri diagnostici:
A. Cefalea in un soggetto affetto da 1. Emicrania e 

con le caratteristiche di questa cefalea che sod-
disfi il criterio C

B. È stato somministrato CGRP
C. La dimostrazione del nesso causale confermata 

da entrambi le seguenti:
1. cefalea che si sviluppa entro 2-12 dalla som-

ministrazione di CGRP
2. cefalea che si risolve entro 72 ore dopo il ter-

mine della somministrazione di CGRP
D. Non meglio attribuibile ad altra diagnosi 

ICHD-31.

Nota :
1. Fenomenologicamente, 8.1.7.2 Cefalea indotta da CGRP ad 

insorgenza ritardata è simile all’emicrania ma è considerata 
come secondaria, attribuita al farmaco. Il paziente deve rice-
vere entrambe le diagnosi dell’appropriato tipo e sottotipo di 
1. Emicrania, e di 8.1.7.2 Cefalea indotta da CGRP ad insorgenza 
ritardata.

Commento: Mentre 8.1.7.2 Cefalea indotta da CGRP 
ad insorgenza ritardata si verifica solo in un sogget-
to affetto da 1. Emicrania e fenomenologicamente 
è simile a questo tipo di cefalea, si presume che i 
meccanismi siano distinti.

8.1.8 Cefalea attribuita ad esposizione acuta 
ad un agente ipertensivo esogeno
Descrizione: Cefalea che si verifica durante – e cau-
sata da - rialzo acuto della pressione arteriosa in-
dotto da un agente ipertensivo esogeno.
Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B. Rialzo pressorio acuto in seguito a sommini-

strazione di un agente ipertensivo esogeno
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C. La dimostrazione del nesso causale confermata 
da entrambi le seguenti:
1. cefalea che si manifesta entro 1 ora dalla 

somministrazione dell’agente ipertensivo 
esogeno

2. cefalea che si risolve entro 72 ore dal termine 
della somministrazione dell’agente iperten-
sivo esogeno

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

8.1.9 Cefalea attribuita all’uso occasionale 
di farmaci non specifici per la cefalea
Descrizione: Cefalea che si verifica come evento av-
verso acuto dopo l’uso occasionale di un farmaco 
assunto con indicazioni terapeutiche diverse dalla 
cefalea.

Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B. Uso di una o più dosi di farmaci per indicazioni 

terapeutiche diverse dalla cefalea
C. La dimostrazione del nesso causale confermata 

da entrambe le seguenti:
1. cefalea che si sviluppa nell’arco di minuti o 

ore dopo l’uso
2. cefalea che si risolve entro 72 ore dopo la so-

spensione dell’uso
D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

Commenti: 8.1.9 Cefalea attribuita all’uso occasionale 
di farmaci non specifici per la cefalea è stata segnalata 
dopo l’uso di numerosi farmaci, fra cui quelli più 
comunemente implicati sono: atropina, digitale, 
disulfiram, idralazina, imipramina, nicotina, nife-
dipina, nimodipina, sildenafil.
Le caratteristiche della cefalea non sono ben defi-
nite in letteratura e probabilmente dipendono dal 
tipo di farmaco, ma nella maggioranza dei casi la 
cefalea risulta gravativa, continua, diffusa e di in-
tensità da media a forte.

8.1.10 Cefalea attribuita all’uso a lungo 
termine di farmaci non specifici per la 
cefalea
Classificata altrove: Cefalea che si sviluppa come 
complicanza dell’uso a lungo termine di un farma-
co per il trattamento acuto della cefalea da parte di 
un soggetto con una cefalea codificata come 8.2 Ce-
falea da uso eccessivo di farmaci o uno di suoi sottotipi.
La cefalea si verifica durante l’intervallo di so-
spensione di prodotti contraccettivi di combina-
zione è codificata come 8.3.3 Cefalea da sospensione 
di estrogeni.

Descrizione: Cefalea che sviluppa come un evento 
avverso durante l’uso a lungo termine di un far-
maco con indicazioni diverse dalla cefalea. Non è 
necessariamente reversibile.

Criteri diagnostici:
A. Cefalea presente per più di 15 giorni al mese e 

che soddisfi il criterio C
B. Uso a lungo termine di un farmaco per indica-

zioni terapeutiche diverse dalla cefalea
C. La dimostrazione del nesso causale confermata 

da almeno due delle seguenti:
1. cefalea che si sviluppa in relazione tempora-

le con l’inizio dell’assunzione del farmaco
2. una o più delle seguenti:

a. cefalea che peggiora significativamente 
dopo un aumento del dosaggio del far-
maco

b. cefalea che migliora significativamente o 
si risolve dopo una riduzione del dosag-
gio del farmaco

c. cefalea che si risolve dopo la sospensione 
del farmaco

3. il farmaco è riconosciuto come causa della 
cefalea, almeno in alcuni soggetti, se utiliz-
zato a lungo termine

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commenti: Il dosaggio e la durata dell’uso o dell’e-
sposizione che possono causare cefalea durante 
l’utilizzo prolungato variano da farmaco a farma-
co. Similmente, il tempo richiesto per la risoluzio-
ne varia se l’effetto è reversibile.
Gli ormoni esogeni, assunti di solito a scopo con-
traccettivo o come terapia ormonale sostitutiva, 
sono farmaci senza indicazione per la cefalea; per-
ciò, 8.1.10 Cefalea attribuita all’uso a lungo termine di 
farmaci non specifici per la cefalea adesso viene as-
similata ad una cefalea che si sviluppa come un 
evento avverso durante terapia ormonale (codifi-
cata precedentemente 8.1.12 Cefalea attribuita a or-
moni esogeni).
L’uso regolare di ormoni esogeni può essere as-
sociato ad un incremento della frequenza o allo 
sviluppo ex novo di una forma simil-emicranica o 
di altra cefalea. La regola generale da applicare, 
quando una cefalea si verifica per la prima volta 
in stretta relazione temporale con l’uso regolare di 
ormoni esogeni, è di classificarla come 8.1.10 Ce-
falea attribuita all’uso a lungo termine di farmaci non 
specifici per la cefalea. Quando una cefalea preesi-
stente con le caratteristiche di cefalea primaria di-
venta cronica o mostra un peggioramento significati-
vo (solitamente inteso come 2 o più volte maggiore 
per frequenza e/o intensità), in stretta relazione 
temporale con l’uso regolare di ormoni esoge-
ni, entrambe la diagnosi di cefalea originaria e la 
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diagnosi 8.1.10 Cefalea attribuita all’uso a lungo ter-
mine di farmaci non specifici per la cefalea dovrebbero 
essere poste. In ogni caso, una cefalea che si veri-
fica durante l’intervallo di sospensione di prodotti 
contraccettivi di combinazione è codificata come 
8.3.3 Cefalea da sospensione di estrogeni.
In alternativa, 8.1.10 Cefalea attribuita all’uso a lungo 
termine di farmaci non specifici per la cefalea può essere 
dovuta ad un effetto diretto del farmaco, come una 
vasocostrizione che risulta in ipertensione maligna 
o ad un effetto secondario quale ipertensione intra-
cranica indotta da farmaco. Quest’ultima è ricono-
sciuta come una complicanza riconosciuta da uso a 
lungo termine di steroidi anabolizzanti, amiodaro-
ne, litio carbonato, acido nalidixico, terapia sostitu-
tiva con ormoni tiroidei, tetracicline e minociclina.

8.1.11 Cefalea attribuita ad uso o 
esposizione ad altra sostanza
Descrizione: Cefalea che si verifica durante o su-
bito dopo, e causata da, uso o esposizione a una 
sostanza diversa da quelle descritte in preceden-
za, che includono fitoderivati o sostanze di origine 
animale o altre sostanze organiche o inorganiche 
prescritte da medici o da operatori non-medici a 
fini terapeutici, sebbene non registrati tra i prodot-
ti farmacologici.

Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B. Esposizione a sostanze diverse da quelle de-

scritte precedentemente
C. La dimostrazione del nesso causale confermata 

da entrambe le seguenti:
1. cefalea che si sviluppa entro 12 ore dall’e-

sposizione
2. cefalea che si risolve entro 72 ore dall’esposi-

zione
D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

Commenti: 8.1.11 Cefalea attribuita ad uso o esposizio-
ne ad altra sostanza include cefalea causata da fito-
derivati prodotti di origine animale, sostanze or-
ganiche ed inorganiche, prescritte da medici e non 
medici, a scopo terapeutico anche se non registrati 
tra i prodotti farmacologici.
Questa cefalea è stata documentata dopo esposizione 
a numerose altre sostanze organiche e inorganiche. 
Le più comunemente incriminate sono le seguenti:

Composti inorganici:
arsenico, borati, bromati, clorati, rame, iodio 
piombo, litio, mercurio, tolazolina, idrocloride.

Composti organici:
anilina, balsamo, canfora, solfuro di carbonio, 
tetracloruro di carbonio, clordecone, EDTA, 
epatacloro, acido solforico, kerosene, alcoli a 

lunga catena, alcol etilico, metilbromuro, me-
tilcloruro, ioduro di metile, naftalene, composti 
organofosforici (paration e piretro).

Le caratteristiche di 8.1.11Cefalea attribuita ad uso o 
esposizione ad altra sostanza non sono ben definite 
nella letteratura e quasi certamente variano a se-
conda dell’agente. Nella maggior parte dei casi la 
cefalea è sorda, diffusa, continua, di intensità da 
moderata a severa.

8.2 Cefalea da uso eccessivo 
di farmaci
Terminologia utilizzata in precedenza: Cefalea indot-
ta da farmaci; cefalea da uso errato di farmaci; ce-
falea da rimbalzo.
Classificato altrove: I pazienti con una cefalea pri-
maria preesistente che in associazione con uso 
eccessivo di farmaci sviluppano un nuovo tipo di 
cefalea o riferiscono un peggioramento significati-
vo della loro cefalea preesistente che in entrambi i 
casi soddisfa i criteri per 8.2 Cefalea da uso eccessivo 
di farmaci (o un o ei suo sottotipi) dovrebbero rice-
vere sia la diagnosi di questa forma che la diagnosi 
della cefalea preesistente.
I pazienti che soddisfano i criteri per entrambe 1.3 
Emicrania cronica e 8.2 Cefalea da uso eccessivo di far-
maci dovrebbero ricevere entrambe le diagnosi.

Descrizione: Cefalea che si presenta 15 o più giorni 
al mese in un soggetto con una preesistente cefalea 
primaria e che si sviluppa come una conseguenza 
di un uso eccessivo di farmaci per terapia acuta 
o sintomatica (per 10 giorni più o 15 giorni più al 
mese, a seconda del farmaco usato) in modo rego-
lare per più di tre mesi. Solitamente, ma non inva-
riabilmente, si risolve dopo l’interruzione dell’uso 
eccessivo.

Criteri diagnostici:
A. Cefalea presente per ≥15 giorni al mese in un 

soggetto con una cefalea preesistente
B. Uso eccessivo regolare per >3 mesi di uno o più 

farmaci che possono essere utilizzati per il trat-
tamento acuto o sintomatico della cefalea1-3

C. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Note:
1. I pazienti dovrebbero essere codificati per uno o più sottotipi 

di 8.2 Cefalea da uso eccessivo di farmaci in base allo specifico 
farmaco (o farmaci) con uso eccessivo e ai criteri di ciascun 
sottotipo, riportati di seguito. Per esempio, un paziente che 
soddisfi i criteri sia per 8.2.2 Cefalea da uso eccessivo di trip-
tani che per uno dei sottotipi di 8.2.3 Cefalea da uso eccessi-
vo di analgesici non oppiodi dovrebbe avere entrambi questi 
codici. L’eccezione si verifica nel caso di pazienti che fanno 
uso eccessivo di prodotti di combinazione di analgesici che 
dovrebbero essere classificati al punto 8.2.5 Cefalea da uso ec-
cessivo di prodotti di combinazione di analgesici e non in base ad 
ogni componente del prodotto.
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2. I pazienti che fanno uso di più farmaci per il trattamento acu-
to o sintomatico della cefalea possono assumerli in modo che 
si verifichi un uso eccessivo anche senza uso eccessivo dei 
singoli farmaci o della singola classe di farmaci; tali pazien-
ti dovrebbero essere classificati al punto 8.2.6 Cefalea da uso 
eccessivo attribuito a più classi farmacologiche non usate in modo 
eccessivo individualmente.

3. I pazienti che stanno chiaramente facendo un uso eccessivo 
di più farmaci per il trattamento acuto o sintomatico della 
cefalea, ma che non sono in grado di indicare in modo ade-
guato i loro nomi e/o le quantità assunte, devono essere 
classificati al punto 8.2.7 Cefalea da uso eccessivo di più classi 
farmacologiche non specificate o non verificabili, fino a quando 
non siano disponibili maggiori informazioni. In quasi tutti 
i casi, questo richiede un follow-up attraverso l’utilizzo del 
diario.

Commenti: 8.2 Cefalea da uso eccessivo di farmaci co-
stituisce il risultato dell’interazione tra un agente 
terapeutico utilizzato in maniera esagerata e un 
paziente suscettibile. La maggioranza dei pazienti 
con una precedente diagnosi di cefalea primaria 
soddisfa i criteri diagnostici per 1. Emicrania o 2. 
Cefalea di tipo tensivo (o entrambe); solo una piccola 
minoranza di pazienti ha altre diagnosi di cefalea 
primaria, come 3.1.2 Cefalea a grappolo cronica o 4.10 
New Daily Persistent Headache (NDPH).
La diagnosi di 8.2 Cefalea da uso eccessivo di farma-
ci è estremamente importante dal punto di vista 
clinico.
Evidenze epidemiologiche da molti Paesi indicano 
che la metà dei soggetti con cefalea che si presenta 
almeno 15 giorni al mese è affetta da 8.2 Cefalea da 
uso eccessivo di farmaci. L’evidenza clinica mostra 
che la maggior parte dei pazienti con tale disturbo 
migliora dopo la sospensione del farmaco usato 
in modo eccessivo come anche la loro risposta a 
trattamenti di profilassi. Semplici informazioni su 
cause e conseguenze di 8.2 Cefalea da uso eccessivo 
di farmaci costituiscono un elemento essenziale per 
la sua gestione e possono essere fornite con suc-
cesso a livello di medicina di base. Un opuscolo 
informativo è spesso quanto basta per prevenire 
o interrompere l’uso eccessivo di farmaci. La pre-
venzione è particolarmente importante in pazienti 
predisposti ad attacchi di cefalea frequenti.
Il comportamento di alcuni pazienti affetti da 8.2 
Cefalea da uso eccessivo di farmaci somiglia a quello 
che si verifica in altre dipendenze da altri farma-
ci e il punteggio della Severity of Dependence Scale 
(SDS) è significativamente predittivo di uso ecces-
sivo di farmaci tra i pazienti con cefalea.
Nei criteri riportati di seguito per i vari sottotipi il 
numero di giorni con uso di farmaci considerato 
tale da costituire un uso eccessivo è basato più sul-
l’opinione degli esperti che su evidenze formali.
È riconosciuto che studi di popolazione cross-sec-
tional volti a stimare la prevalenza di 8.2 Cefalea da 
uso eccessivo di farmaci possono registrare la coesi-
stenza di cefalea presente ≥15 giorni/mese e uso 
eccessivo di farmaci per il trattamento acuto e/o 
sintomatico della cefalea nei soggetti coinvolti, ma 

questi studi sono raramente in grado di raccoglie-
re informazioni sulla cefalea preesistente, sulla 
durata della cefalea in corso o dell’uso eccessivo di 
farmaci, e/o su elementi che potrebbero supporta-
re un possibile nesso causale. In conseguenza, uno 
o entrambi i criteri A e B non possono essere com-
pletamente soddisfatti. Posto che non sia possibile 
porre diversa diagnosi ICHD-3, tali casi dovrebbe-
ro essere riportati come cefalea da probabile uso ec-
cessivo di farmaci, sebbene la ICHD-3 non preveda 
una codifica per questa forma.

8.2.1 Cefalea da uso eccessivo 
di ergotaminici
Descrizione: Cefalea che si verifica per 15 o più gior-
ni al mese in un paziente con una cefalea primaria 
preesistente e che si sviluppa come conseguenza 
di un uso regolare di ergotamina per 10 o più gior-
ni al mese per un periodo maggiore di tre mesi. Di 
solito, ma non invariabilmente, si risolve dopo la 
sospensione dell’uso del farmaco.

Criteri diagnostici:
A. Cefalea che soddisfi i criteri per 8.2 Cefalea da 

uso eccessivo di farmaci
B. Assunzione regolare di ergotaminici per ≥10 

giorni al mese da >3 mesi.

Commento: La biodisponibilità degli ergotaminici è 
talmente variabile da rendere impossibile la defi-
nizione di una dose minima.

8.2.2 Cefalea da uso eccessivo di triptani
Descrizione: Cefalea che si verifica per 15 o più gior-
ni al mese in un paziente con una cefalea primaria 
preesistente e che si sviluppa come conseguenza 
dell’uso regolare di uno o più triptani per 10 o più 
giorni al mese per più di tre mesi. Di solito, ma 
non invariabilmente, si risolve dopo la sospensio-
ne dell’uso del farmaco.

Criteri diagnostici:
A. Cefalea che soddisfi i criteri per 8.2 Cefalea da 

uso eccessivo di farmaci
B. Assunzione regolare di uno o più triptani1, in 

qualsiasi formulazione, per ≥10 giorni al mese 
per >3 mesi.

Nota:
1. Il triptano (i triptani) è di solito specificato tra parentesi.

Commento: L’uso eccessivo di triptani da parte di 
soggetti con 1.1 Emicrania senza aura o 1.2 Emicra-
nia con aura può indurre un aumento della fre-
quenza degli attacchi emicranici fino a configurare 
il quadro di 1.3 Emicrania cronica. Evidenze scien-
tifiche suggeriscono che questo fenomeno si rea-
lizza più rapidamente con i triptani rispetto agli 
ergotaminici.



© International Headache Society 2018

122  ICHD-3 

8.2.3 Cefalea da uso eccessivo di analgesici 
non oppiodi
Descrizione: Cefalea che si verifica per 15 o più 
giorni al mese in un paziente con una cefalea pri-
maria preesistente e che si sviluppa come conse-
guenza dell’uso regolare di uno o più analgesici 
non oppiodi per 15 o più giorni al mese per più 
di tre mesi. Di solito, ma non invariabilmente, si 
risolve dopo la sospensione dell’uso del farmaco.

Commenti: Un paziente che soddisfi i criteri per più 
di uno dei sottotipi di 8.2.3 Cefalea da uso eccessi-
vo di analgesici non oppiodi dovrebbe ricevere tutti 
i codici applicabili. Molti soggetti usano più di un 
analgesico non oppiode: un esempio comune è il 
paracetamolo (acetaminofene) e un FANS.
Considerando i propositi della ICHD-3, tutti gli 
analgesici non oppiodi sono considerati come una 
classe singola; perciò, un paziente che usa più di 
un analgesico non oppiode comulativamente ma 
non un singolo farmaco per 15 o più giorni al me-
se è codificato come 8.2.3 Cefalea da uso eccessivo di 
analgesici non oppiodi (con i singoli farmaci specifi-
cati tra parentesi) e non come 8.2.6 Cefalea da uso 
eccessivo di più classi farmacologiche non usate in modo 
eccessivo individualmente.

8.2.3.1 Cefalea da uso eccessivo di paracetamolo 
(acetaminofene)
Criteri diagnostici:
A. Cefalea che soddisfi i criteri per 8.2 Cefalea da 

uso eccessivo di farmaci
B. Assunzione regolare di paracetamolo per ≥15 

giorni al mese per >3 mesi.

8.2.3.2 Cefalea da uso eccessivo di farmaci 
antinfiammatori non steroidei (FANS)
Codificata altrove: L’acido acetilsalicilico è un far-
maco antinfiammatorio non steroideo (FANS) ma 
ha una diversa azione specifica. Conseguentemen-
te, 8.2.3.2.1 Cefalea da uso eccessivo di acido acetilsali-
cilico è codificata come un sottotipo separato.

Criteri diagnostici:
A. Cefalea che soddisfi i criteri per 8.2 Cefalea da 

uso eccessivo di farmaci
B. Assunzione regolare di uno o più FANS1 di-

versi dall’acido acetilsalicilico per ≥15 giorni al 
mese per >3 mesi.

Nota:
1. Il FANS dovrebbe essere specificato tra parentesi.

8.2.3.2.1 Cefalea da uso eccessivo di acido 
acetilsalicilico
Criteri diagnostici:
A. Cefalea che soddisfi i criteri per 8.2 Cefalea da 

uso eccessivo di farmaci

B. Assunzione regolare di acido acetilsalicilico per 
≥ 15 giorni al mese per >3 mesi.

Commento: L’acido acetilsalicilico è un farmaco 
antinfiammatorio non steroideo (FANS) ma ha 
una diversa azione specifica. Conseguentemente, 
8.2.3.2.1 Cefalea da uso eccessivo di acido acetilsalicili-
co è codificata come un sottotipo separato.

8.2.3.3 Cefalea da uso eccessivo di altri farmaci 
analgesici non oppiodi
Criteri diagnostici:
A. Cefalea che soddisfi i criteri per 8.2 Cefalea da 

uso eccessivo di farmaci
B. Assunzione regolare di un analgesico non oppio-

de diverso dal paracetamolo o dai farmaci antin-
fiammatori non steroidei (incluso l’acido acetil-
salicilico) per ≥ 15 giorni al mese per >3 mesi.

8.2.4 Cefalea da uso eccessivo di oppioidi
Criteri diagnostici:
A. Cefalea che soddisfi i criteri per 8.2 Cefalea da 

uso eccessivo di farmaci
B. Assunzione regolare di uno o più oppioidi1 per 

≥10 giorni al mese per >3 mesi.

Nota:
1. L’oppioide dovrebbe essere specificato tra parentesi.

Commento: Studi prospettici indicano che i soggetti 
che usano oppioidi in maniera eccessiva presen-
tano la più elevata frequenza di ricaduta nell’uso 
eccessivo il trattamento di sospensione.

8.2.5 Cefalea da uso eccessivo di prodotti di 
combinazione di analgesici
Criteri diagnostici:
A Cefalea che soddisfi i criteri per 8.2 Cefalea da 

uso eccessivo di farmaci
B. Assunzione regolare di uno o più prodotti di 

combinazione di analgesici1,2 per ≥10 giorni al 
mese per >3 mesi.

Note:
1. Il termine prodotti di combinazione di analgesici è utilizzato spe-

cificamente per le formulazioni che combinano farmaci ap-
partenenti a due o più classi, ciascuna con effetto analgesico 
(es.: paracetamolo e codeina) o in qualità di coadiuvanti (es.: 
caffeina). Prodotti che associano soltanto due analgesici non 
oppiodi (es.: acido acetilsalicilico e paracetamolo), senza un 
adiuvante, non sono considerati analgesici di combinazione 
poiché, in base ai propositi della ICHD-3, entrambi i farmaci 
appartengono alla stessa classe.

2. Il prodotto di combinazione di analgesici è solitamente spe-
cificato tra parentesi.

Commenti: Esistono in commercio molti prodotti di 
combinazione di analgesici. Essi tendono ad esse-
re ampiamente utilizzati da soggetti con cefalea e 
sono frequentemente implicati in 8.2 Cefalea da uso 
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eccessivo di farmaci. Per tale motivo 8.2.5 Cefalea da 
uso eccessivo di prodotti di combinazione di analgesici 
è stata codificata separatamente. Le combinazioni 
più comunemente usate in modo eccessivo riguar-
dano l’associazione di analgesici non oppiodi con 
con oppioidi, butalbital e/o caffeina.

8.2.6 Cefalea da uso eccessivo di più classi 
farmacologiche non usate in modo eccessivo 
individualmente
Criteri diagnostici:
A. Cefalea che soddisfi i criteri per 8.2 Cefalea da 

uso eccessivo di farmaci
B. Assunzione regolare di qualsiasi combinazione 

di ergotaminici, triptani, analgesici non oppio-
di e/o oppiodi per ≥10 giorni al mese per >3 
mesi, senza l’uso eccessivo di qualsiasi singolo 
farmaco o di una singola classe di farmaci2.

Note:
1. I farmaci o le classi di farmaci dovrebbero essere specificate 

tra parentesi
2. Senza l’uso eccessivo di qualsiasi singolo farmaco o di una singola 

classe di farmaci significa che il criterio B non è stato soddisfat-
to per uno qualsiasi dei sottotipi specifici tra 8.2.1 e 8.2.5.

8.2.7 Cefalea da uso eccessivo di più 
classi farmacologiche non specificate o non 
verificabili
Criteri diagnostici:
A. Cefalea che soddisfi i criteri per 8.2 Cefalea da 

uso eccessivo di farmaci
B. Entrambi i seguenti:

1. Assunzione regolare di qualsiasi combina-
zione di ergotamina, triptani, analgesici non 
oppiodi e/o oppioidi per ≥10 giorni al mese 
per >3 mesi

2. Non è possibile stabilire in maniera attendi-
bile l’identità, la quantità e/o il modo di uso 
o di uso eccessivo di queste classi di farmaci.

Commento: Non è raro incontrare pazienti che han-
no un sicuro uso eccessivo di differenti farmaci per 
il trattamento acuto o sintomatico della cefalea ma 
che non sono in grado di fornire informazioni pre-
cise su che cosa, quando e quanto utilizzano. La 
compilazione di un diario prospettico per alcune 
settimane potrebbe fornire tali informazioni ma ri-
tarderebbe l’inizio del trattamento di sospensione, 
che è chiaramente necessario.

8.2.8 Cefalea da uso eccessivo di altri 
farmaci
Criteri diagnostici:
A. Cefalea che soddisfi i criteri per 8.2 Cefalea da 

uso eccessivo di farmaci

B. Uso eccessivo regolare, per ≥10 giorni al mese, 
per >3 mesi, di uno o più farmaci diversi da 
quelli elencati sopra,1 assunti per il trattamento 
acuto o sintomatico della cefalea.

Nota:
1. Il farmaco dovrebbe essere specificato tra parentesi.

8.3 Cefalea attribuita a sospensione 
di sostanze
Descrizione: Cefalea che segue ed è causata dall’in-
terruzione dell’uso o dall’esposizione a un farma-
co o altra sostanza che sono perdurati per settima-
ne o mesi.

8.3.1 Cefalea da sospensione di caffeina
Descrizione: Cefalea che si sviluppa entro 24 ore da 
regolare consumo di caffeina più di 200 mg/die 
per più di 2 settimane e che è stato interrotto. Si 
risolve spontaneamente entro 7 giorni in assenza 
di ulteriore consumo.

Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B. Interruzione o ritardo nel consumo di caffeina 

>200 mg/die dopo un periodo di consumo che 
si protraeva da più di 2 settimane

C. La dimostrazione del nesso causale confermata 
da entrambe le seguenti:
1. la cefalea si sviluppa entro 24 ore dopo l’ulti-

ma assunzione di caffeina
2. una o entrambe le seguenti condizioni:

a) cefalea che si attenua entro 1 ora dall’as-
sunzione di 100 mg di caffeina

b) cefalea che si risolve entro 7 giorni dalla 
sospensione totale della caffeina

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

8.3.2 Cefalea da sospensione di oppioidi
Descrizione: Cefalea che si sviluppa entro 24 ore da 
consumo giornaliero di uno o più oppiodi per più 
di 3 mesi e che è stato interrotto. Si risolve spon-
taneamente entro 7 giorni in assenza di ulteriore 
consumo.

Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B.  Interruzione di un’assunzione giornaliera di 

oppioidi che si protraeva da più di 3 mesi
C. La dimostrazione del nesso causale confermata 

da entrambe le seguenti:
 1. cefalea che si sviluppa entro 24 ore dall’ulti-

ma assunzione di oppioidi
 2. cefalea che si risolve entro 7 giorni dalla tota-

le sospensione di oppioidi
D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.
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8.3.3 Cefalea da sospensione di estrogeni
Descrizione: Cefalea o emicrania che si sviluppa en-
tro 5 giorni dopo assunzione giornaliera di estro-
geni esogeni per 3 o più settimane e che è stata 
interrotta (di solito durante l’intervallo di sospen-
sione di contraccettivi orali di combinazione o in 
seguito a ciclo di terapia sostitutiva o supplemen-
tazione di estrogeni). Si risolve spontaneamente 
entro 3 giorni in assenza di ulteriore assunzione.
Criteri diagnostici:
A. Cefalea o emicrania che soddisfi il criterio C
B. Interruzione dell’assunzione giornaliera di 

estrogeni esogeni che si protraeva da periodi 
>3 settimane

C. La dimostrazione del nesso causale confermata 
da entrambe le seguenti:
1. cefalea o emicrania che si sviluppa entro 5 

giorni dall’ultima assunzione di estrogeni
2. cefalea o emicrania che si risolve entro 3 

giorni dall’insorgenza
D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.
Commento: La sospensione degli estrogeni esoge-
ni dopo un periodo di assunzione (come durante 
l’intervallo di sospensione di contraccettivi ora-
li di combinazione o in seguito a ciclo di terapia 
sostitutiva o supplementazione di estrogeni) può 
indurre cefalea e/o emicrania.

8.3.4 Cefalea attribuita a sospensione 
dell’uso cronico di altra sostanza
Descrizione: Cefalea che segue ed è causata dall’in-
terruzione dell’uso cronico o esposizione ad un 
farmaco o ad una sostanza diversi da quelli de-
scritti in precedenza.

Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B. Interruzione dell’assunzione giornaliera per> 3 

mesi di una sostanza diversa da quelle descritte 
in precedenza

C. La dimostrazione del nesso causale confermata 
da entrambe le seguenti:
1. cefalea che si è sviluppata in stretto rapporto 

temporale con la sospensione dell’uso della 
sostanza

2. cefalea che si è risolta entro 3 mesi dalla tota-
le sospensione dell’uso della sostanza

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commenti: È stato suggerito, ma senza evidenze 
sufficienti, che la sospensione dell’uso cronico del-
le sostanze seguenti possa causare cefalea: cortico-
steroidi, antidepressivi triciclici, inibitori selettivi 
della ricaptazione della serotonina (SSRI), antiin-
fiammatori non steroidei (FANS). Possono essere 
coinvolte altre sostanze non ancora individuate.
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 9. CEFALEA ATTRIBUITA AD INFEZIONE
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9. Cefalea attribuita ad infezione
Classificate altrove: Le cefalee attribuite ad infezioni 
extracraniche del capo (ad es. infezioni auricolari, 
oculari o dei seni paranasali) sono classificate come 
tipi o sottotipi di 11. Cefalea o dolore faciale attribuiti 
a disturbi di cranio, collo, occhi, orecchie, naso, seni pa-
ranasali, denti, bocca o altre strutture faciali o cervicali.

Commenti generali
La triade cefalea, febbre e nausea/vomito è alta-
mente suggestivo per 9. Cefalea attribuita ad infezio-
ne. La probabilità aumenta quando sono riscontra-
te nel quadro clinico anche convulsioni o letargia.
Cefalea primaria, secondaria o entrambe?
Le regole generali per l’attribuzione ad altri di-
sturbi si applicano a 9. Cefalea attribuita ad infezione.
1. Quando una cefalea di nuova insorgenza si 

manifesta per la prima volta in stretta rela-
zione temporale con un’infezione, essa viene 
classificata come cefalea secondaria attribuita a 
quell’infezione. Questo vale anche se la cefalea 
di nuova insorgenza presenta le caratteristiche 
di una delle cefalee primarie definite nella Par-
te Uno della classificazione ICHD-3.

2. Quando una preesistente cefalea primaria di-
venta cronica o peggiora in modo significativo 
(con un raddoppiamento o un incremento più 
importante della frequenza e/o un peggiora-
mento della severità), in stretta relazione tem-
porale con un’infezione, dovrebbe essere posta 
la doppia diagnosi di cefalea primaria e di 9. 
Cefalea attribuita ad infezione (purché vi sia una 
solida evidenza che la specifica infezione possa 
causare cefalea).

Acuta, cronica o persistente? La 9. Cefalea attribuita 
ad infezione è usualmente la conseguenza di un’in-
fezione attiva, che si risolve entro tre mesi dall’era-
dicazione dell’infezione. In alcuni casi, in relazio-
ne all’agente patogeno, l’infezione non può essere 
trattata efficacemente e rimane attiva. La cefalea 
in questi casi può non regredire poiché la causa 
rimane presente; dopo tre mesi, sia l’infezione che 
la cefalea sono classificate come croniche.
In altri casi, più rari, l’infezione regredisce o viene 
eradicata, ma la cefalea non va incontro a remis-
sione; dopo tre mesi, tale cefalea è definita persi-
stente (in linea con le altre cefalee secondarie).
Di conseguenza, sono state definite sottoforme di 
cefalea acuta e cronica attribuite ad infezioni attive 
o recenti, in alcuni casi in contrasto a sottoforme 
persistenti di cefalea post-infettiva (vedasi ad esem-
pio, 9.1.1.1 Cefalea acuta attribuita a meningite o me-
ningoencefalite batterica, 9.1.1.2 Cefalea cronica attri-
buita a meningite o meningoencefalite batterica, 9.1.1.3 
Cefalea persistente attribuita a pregressa meningite o 
meningoencefalite batterica). Lo scopo è distinguere 
e mantenere separati due probabili meccanismi 

causativi differenti e due differenti approcci tera-
peutici.

Introduzione
La cefalea è un sintomo di accompagnamento co-
mune nelle infezioni virali sistemiche, come l’in-
fluenza. Si riscontra comunemente anche nella 
sepsi. Più raramente può associarsi ad altre infe-
zioni sistemiche.
Nelle infezioni intracraniche, la cefalea è usual-
mente il primo ed il più frequente sintomo riscon-
trato. La comparsa di una nuova cefalea diffusa, 
associata a segni neurologici focali e/o stato men-
tale alterato e associata ad una sensazione di ma-
lessere generalizzato e/o febbre, deve indirizzare 
l’attenzione verso un’infezione intracranica, anche 
in assenza di rigidità nucale.
Sfortunatamente, non sono disponibili buoni stu-
di prospettici sulle cefalee associate ad infezione 
intracranica; in assenza di evidenze scientifiche, i 
criteri diagnostici per alcuni sottotipi di 9.1 Cefalea 
attribuita ad infezione intracranica sono almeno in 
parte basati sul consenso di esperti, che include le 
opinioni di esperti in neuroinfezioni.
I criteri generali per questo capitolo, rispettati per 
quanto possibile, sono i seguenti:
A. Cefalea che soddisfa il criterio C
B. Un’infezione, o sequela di una infezione, nota 

per essere causa di cefalea è stata diagnosticata.
C. Evidenza di nesso causale dimostrata da alme-

no due dei seguenti criteri:
1. La cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale con l’esordio dell’infezione
2. Uno od entrambi i seguenti criteri:

a) La cefalea è significativamente peggio-
rata in parallelo con il peggioramento 
dell’infezione.

b) La cefalea è significativamente migliora-
ta in parallelo con il miglioramento o la 
risoluzione dell’infezione.

3. la cefalea presenta le caratteristiche tipiche 
della cefalea attribuita ad infezione

D. La cefalea non è meglio inquadrata da altra dia-
gnosi di ICHD-3.

9.1 Cefalea attribuita ad infezione 
intracranica
Descrizione: Cefalea di durata variabile, ed in rari 
casi persistente, causata da un’infezione intracra-
nica di natura batterica, virale, fungina o parassi-
taria, o da una sequela di una di queste.

9.1.1 Cefalea attribuita a meningite o 
meningoencefalite batterica
Descrizione: Cefalea di durata variabile causata da 
meningite o meningoencefalite batterica. Può svi-
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lupparsi nel contesto di lievi sintomi simil-influen-
zali. È tipicamente acuta ed è associata a rigidità 
nucale, nausea, febbre e cambiamenti nello stato 
mentale e/o altri sintomi e/o segni neurologici. 
Nella maggior parte dei casi si risolve una volta 
che l’infezione viene eradicata, ma raramente può 
diventare persistente.

Criteri diagnostici:
A. Cefalea di qualsiasi durata che soddisfa il crite-

rio C
B. Diagnosi di meningite o meningoencefalite bat-

terica
C. Evidenza di nesso causale dimostrata da alme-

no due dei seguenti criteri:
1. La cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale con l’esordio della meningite batterica o 
della meningoencefalite.

2. La cefalea è significativamente peggiorata in 
parallelo con il peggioramento della menin-
gite batterica o della meningoencefalite bat-
terica.

3. La cefalea è significativamente migliorata in 
parallelo con il miglioramento o la risoluzio-
ne della meningite batterica o della menin-
goencefalite batterica.

4. La cefalea presenta una o entrambe le se-
guenti caratteristiche:
a) La cefalea è olocranica
b) La cefalea è localizzata nell’area nucale 

ed associata a rigidità nucale
C. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

Commenti: La cefalea è il più comune sintomo e può 
essere la prima manifestazione di queste infezioni. 
9.1.1 Cefalea attribuita a meningite o meningoencefalite 
batterica dovrebbe essere sospettata ogni volta che 
la cefalea è associata a febbre, alterato stato men-
tale (inclusa la riduzione della vigilanza), deficit 
neurologici focali o crisi epilettiche generalizzate. 
In caso di encefalite, i deficit associati includono 
disturbi del linguaggio e dell’udito, visione dop-
pia, perdita della sensibilità in alcuni distretti cor-
porei, debolezza muscolare, paralisi parziale degli 
arti superiori ed inferiori, allucinazioni, cambia-
menti di personalità, alterata capacità di giudizio, 
perdita di coscienza, demenza severa ad esordio 
improvviso e/o perdita della memoria.
Nondimeno, nella maggior parte dei casi di in-
fezione batterica intracranica, è estremamente 
difficile distinguere il puro coinvolgimento delle 
meningi dal puro coinvolgimento dell’encefalo. 
Inoltre, questa distinzione non comporta differenti 
approcci nella valutazione o nella scelta del tratta-
mento. Pertanto, le cefalee attribuite a meningite 
o meningoencefalite batterica sono accorpate nella 

singola entità 9.1.1 Cefalea attribuita a meningite o 
meningoencefalite batterica.
Diversi batteri possono causare meningite e/o 
encefalite, inclusi Streptococcus pneumoniae, Neisse-
ria meningitidis e Listeria monocytogenes. Il quadro 
immunitario è molto importante, poiché l’immu-
nosoppressione (secondaria ad infezione da HIV, 
a condizione post-trapianto o ad altri trattamenti 
cronici immunosoppressivi) influenza la suscettibi-
lità ad infezione, nonché i profili clinici e biologici.
La stimolazione diretta da parte dell’infezione 
batterica delle terminazioni sensitive presenti nel-
le meningi causa l’esordio della cefalea. Prodotti 
batterici (tossine), mediatori dell’infiammazione 
come bradichinina, prostaglandine e citochine e 
altri agenti rilasciati durante l’infiammazione non 
soltanto causano direttamente dolore, ma induco-
no anche sensibilizzazione al dolore ed il rilascio 
di neuropeptidi. Nei casi di encefalite, anche l’in-
cremento della pressione intracranica può giocare 
un ruolo nella comparsa della cefalea.
Nella maggior parte dei casi, la cefalea va incon-
tro a remissione con la risoluzione dell’infezione. 
Tuttavia, l’infezione può rimanere attiva per mesi, 
portando a sviluppare una cefalea cronica. In una 
minoranza di casi, la cefalea persiste per più di tre 
mesi dopo la risoluzione dell’infezione che ne è la 
causa. Pertanto, sono descritte di seguito tre distin-
te sottoforme di 9.1.1 Cefalea attribuita a meningite o 
meningoencefalite batterica, poiché la fisiopatologia 
ed il trattamento differiscono se l’infezione è stata 
completamente eradicata o se permane attiva.

9.1.1.1 Cefalea acuta attribuita a meningite o 
meningoencefalite batterica

Criteri diagnostici:
A. Cefalea che soddisfa i criteri per 9.1.1 Cefalea at-

tribuita a meningite o meningoencefalite batterica, 
ed il criterio B sottostante.

B. La cefalea è stata presente per <3 mesi.

9.1.1.2 Cefalea cronica attribuita a meningite o 
meningoencefalite batterica

Criteri diagnostici:
A. Cefalea che soddisfa i criteri per 9.1.1 Cefalea at-

tribuita a meningite o meningoencefalite batterica, 
ed il criterio C seguente

B. La meningite o meningoencefalite batterica ri-
sulta ancora attiva1 o è andata incontro a risolu-
zione negli ultimi 3 mesi

C. La cefalea è stata presente per >3 mesi.

Nota:
1.  Processo dimostrato dalla presa di contrasto focale o multi-

focale documentata mediante RM e/o persistenza di pleioci-
tosi nel liquido cefalorachidiano (LCR), con o senza evidenza 
di danno della barriera emato-encefalica.
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9.1.1.3 Cefalea persistente attribuita a 
pregressa meningite o meningoencefalite 
batterica
Criteri diagnostici:
A. Cefalea in precedenza soddisfacente i criteri 

per 9.1.1 Cefalea attribuita a meningite o menin-
goencefalite batterica, e che soddisfa il criterio C 
seguente.

B. La meningite o meningoencefalite batterica è 
andata incontro a risoluzione

C. La cefalea è persistita per > 3 mesi dopo la ri-
soluzione della meningite o meningoencefalite 
batterica.

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

9.1.2 Cefalea attribuita a meningite o 
encefalite virale
Descrizione: Cefalea causata da meningite o ence-
falite virale, tipicamente accompagnata da rigidità 
nucale e febbre, e associata in modo variabile, in 
relazione all’estensione dell’infezione, a sintomi 
e/o segni neurologici, inclusi cambiamenti nello 
stato mentale.

Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea che soddisfa il criterio C.
B. Diagnosi di meningite o encefalite virale.
C. Evidenza di nesso causale dimostrata da alme-

no due dei seguenti criteri:
1. La cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale all’esordio della meningite o encefalite 
virale

2. La cefalea è significativamente peggiorata in 
parallelo con il peggioramento della menin-
gite o encefalite virale

3. La cefalea è significativamente migliorata in 
parallelo con il miglioramento o la risoluzio-
ne della meningite o encefalite virale

4. La cefalea presenta una o entrambe le se-
guenti caratteristiche:
a) La cefalea è olocranica
b) La cefalea è localizzata nell’area nucale 

ed associata a rigidità nucale
D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

Commenti: La 9.1.2 Cefalea attribuita a meningite o 
encefalite virale dovrebbe essere sospettata se la ce-
falea è associata a febbre, rigidità nucale, fotosen-
sibilità e nausea e/o vomito.
Mentre gli enterovirus sono i responsabili nel-
la maggior parte dei casi di 9.1.2 Cefalea attribu-
ita a meningite o encefalite virale, una varietà di 
altri agenti virali possono essere responsabili: 
arbovirus, poliovirus, echovirus, coxsackievirus, 
herpes simplex, varicella zoster, adenovirus, virus 

della parotite e altri ancora. La reazione a catena 
della polimerasi (PCR) del liquido cefalorachi-
diano (LCR) fornisce una diagnosi specifica nella 
maggior parte dei casi. Una PCR su LCR positi-
va per Herpes simplex virus (HSV) di tipo 1 o 2 
ed una sierologia positiva per il DNA di HSV-1 e 
2 depone per la diagnosi di encefalite da Herpes 
Simplex. In alcuni casi, la PCR su LCR è positiva 
per Human herpes virus (HHV) di tipo 6 o 7. È 
stato documentato che la sensibilità della PCR è 
ridotta di oltre il 50 % se il test viene eseguito più 
di una settimana dopo l’esordio dei sintomi, cau-
sando falsi negativi. Quando la PCR eseguita dopo 
una settimana è negativa, la diagnosi può essere 
posta sulla base di un alterato rapporto tra anticor-
pi nel LCR e anticorpi nel sangue.
Come nelle infezioni batteriche intracraniche, an-
che in un’infezione virale può essere difficile di-
stinguere un puro coinvolgimento delle meningi 
da un puro coinvolgimento encefalico. Tuttavia, 
è importante eseguire e mantenere la distinzione 
perché le due condizioni differiscono in termini 
prognostici, essendovi una prognosi peggiore con 
un coinvolgimento encefalico. Pertanto, sono for-
niti criteri distinti per la 9.1.2.1 Cefalea attribuita a 
meningite virale e per la 9.1.2.2 Cefalea attribuita a 
encefalite virale.
Inoltre, a differenza della 9.1.1 Cefalea attribuita ad 
encefalite o meningoencefalite batterica, una sottofor-
ma persistente post-infettiva di 9.1.2 Cefalea attri-
buita a meningite o encefalite virale non è supportata 
dalle evidenze e pertanto non è stata contemplata 
nella classificazione.

9.1.2.1 Cefalea attribuita a meningite virale
Criteri diagnostici:
A. La cefalea soddisfa i criteri per 9.1.2 Cefalea at-

tribuita a meningite o encefalite virale
B. Le indagini neuroradiologiche dimostrano un 

potenziamento di contrasto esclusivamente 
delle leptomeningi.

9.1.2.2 Cefalea attribuita a encefalite virale
Criteri diagnostici:
A. La cefalea soddisfa i criteri per 9.1.2 Cefalea at-

tribuita a meningite o encefalite virale
B. Uno o entrambi i seguenti elementi:

1. Le indagini neuroradiologiche dimostrano 
edema cerebrale1 diffuso o multifocale

2. Almeno uno dei seguenti
a) Alterato stato mentale
b) Deficit neurologici focali
c) Crisi epilettiche

Nota:
1. Può essere associata anche impregnazione di contrasto lepto-

meningea.
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Commenti: Il dolore è di solito diffuso, con maggio-
re concentrazione nelle aree frontali e/o retro-or-
bitarie, di intensità severa o estremamente severa, 
di tipo pulsante o compressiva.
La 9.1.2.2 Cefalea attribuita ad encefalite virale do-
vrebbe essere sospettata se la cefalea è associata 
ad alterato stato mentale (inclusa un’alterazione 
della vigilanza), deficit neurologici focali e/o crisi 
epilettiche. Altre problematiche neurologiche co-
munemente associate sono disturbi del linguaggio 
o dell’udito, visione doppia, perdita della sensibi-
lità in alcune parti del corpo, debolezza muscola-
re, paralisi parziale degli arti superiori ed inferiori, 
atassia, allucinazioni, cambiamenti di personalità, 
perdita di coscienza e/o perdita di memoria.

9.1.3 Cefalea attribuita ad infezione 
fungina o ad altra infezione parassitaria 
intracranica
Descrizione: Cefalea di durata variabile causata da 
infezione fungina o altra infezione parassitaria in-
tracranica. Si osserva usualmente nel contesto di 
un’immunosoppressione congenita o acquisita. 
Nella maggior parte dei casi si risolve una volta 
che viene eradicata l’infezione; raramente diventa 
persistente.

Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea che soddisfa il criterio C.
B. Diagnosi di infezione fungina o altra infezione 

parassitaria intracranica
C. Evidenza di nesso causale dimostrata da alme-

no due dei seguenti criteri:
1. La cefalea si è sviluppata in relazione tem-

porale all’esordio dell’infezione fungina o di 
altra infezione parassitaria intracranica

2. La cefalea è significativamente peggiorata in 
parallelo con il peggioramento dell’infezio-
ne fungina o di altra infezione parassitaria 
intracranica

3. La cefalea è significativamente migliorata 
in parallelo con il miglioramento dell’infe-
zione fungina o altra infezione parassitaria 
intracranica

4. La cefalea si sviluppa progressivamente1 e 
presenta una o entrambe le seguenti caratte-
ristiche:
a) La cefalea è olocranica
b) La cefalea è localizzata nell’area nucale 

ed associata a rigidità nucale
D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-32.

Note:
1. I sintomi clinici tendono ad evolvere nell’arco di settimane, 

in parallelo con il livello di immunosoppressione.
2. La diagnosi precoce viene posta più efficacemente mediante 

TC o RMN.

Commenti: La 9.1.3 Cefalea attribuita ad infezione fun-
gina o ad altra infezione parassitaria intracranica do-
vrebbe essere sospettata quando la cefalea in un 
soggetto immunocompromesso è associata a feb-
bre, uno stato mentale progressivamente alterato 
(inclusa l’alterazione della vigilanza) e/o deficit 
neurologici focali multipli di severità crescente, e 
quando le indagini neuroradiologiche dimostrano 
impregnazione contrastografica delle leptomenin-
gi e/o edema cerebrale.
Le specie fungine che possono causare meningi-
te e/o encefalite includono Candida, Aspergillus e 
Cryptococcus neoformans; tra i parassiti si segnala il 
Toxoplasma. Oltre le colture del liquido cefalo-ra-
chidiano (LCR) e le metodiche LCR PCR, altri test 
su liquor e sangue includono diretta (rilevazione 
citologica, visualizzazione al microscopio, coltura 
ed identificazione di elementi fungini nei mate-
riali biologici esaminati) ed indiretta rilevazione 
del patogeno (identificazione di un antigene o di 
altri elementi della capsula). In caso di aspergillo-
si, l’antigene galattomannano può essere identifi-
cato nei fluidi biologici (siero, liquido di lavaggio 
broncoalveolare o LCR). In altre infezioni fungine 
sistemiche, il 1,3-b-D-glucano può essere di utilità 
diagnostica. Il test dell’inchiostro d’India consente 
la colorazione della capsula del criptococco.
Le infezioni fungine e parassitarie delle meningi e 
dell’encefalo sono osservate quasi esclusivamente 
nei pazienti immunodepressi o negli anziani. Nel-
lo specifico, i seguenti gruppi sono più a rischio:
1. Pazienti con neutropenia significativa (<500 

neutrofili/mm3)
2. Pazienti sottoposti a trapianto allogenico di cel-

lule staminali
3. Pazienti che si sottopongono a terapia steroidea 

cronica (prednisone 0,3 mg/kg/die o equiva-
lente per più di 3 settimane)

4. Pazienti con trattamento in corso o recente (en-
tro i precedenti 90 giorni) con farmaci immuno-
soppressori (ciclosporina, antagonisti del TNF, 
anticorpi monoclonali, analoghi nucleosidici)

5. Pazienti con severa immunodeficienza ereditaria.
Una sottoforma persistente post-infettiva di 9.1.3 
Cefalea attribuita ad infezione fungina o ad altra infe-
zione parassitaria intracranica può manifestarsi, ma 
non è ben documentata in letteratura; appare sola-
mente nell’Appendice come A9.1.3.3 Cefalea persi-
stente attribuita a pregressa infezione fungina o ad altra 
infezione parassitaria intracranica.

9.1.3.1 Cefalea acuta attribuita ad infezione 
fungina o ad altra infezione parassitaria 
intracranica
Criteri diagnostici:
A. Cefalea che soddisfa i criteri per 9.1.3 

Cefalea attribuita ad infezione fungina o ad altra  
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infezione parassitaria intracranica, e il criterio B 
sottostante

B. La cefalea è stata presente per < 3 mesi.

9.1.3.2 Cefalea cronica attribuita ad infezione 
fungina o ad altra infezione parassitaria 
intracranica
Criteri diagnostici:
A. Cefalea che soddisfa i criteri per 9.1.3 Cefalea 

attribuita ad infezione fungina o ad altra infezione 
parassitaria intracranica, e il criterio B sottostante

B. La cefalea è stata presente per > 3 mesi.

9.1.4 Cefalea attribuita ad infezione 
cerebrale localizzata
Descrizione: Cefalea causata da ascesso cerebrale, 
empiema subdurale, granuloma infettivo o altra 
lesione infettiva localizzata, usualmente associata 
a febbre, deficit neurologici focali e/o alterato sta-
to mentale (inclusa una ridotta vigilanza).

Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea che soddisfa il criterio C.
B. Diagnosi di infezione cerebrale localizzata, evi-

denziata da indagini neuroradiologiche e/o di 
laboratorio

C. Evidenza di nesso causale dimostrata da alme-
no due dei seguenti criteri:
1. La cefalea si è sviluppata in relazione tem-

porale allo sviluppo dell’infezione cerebrale 
localizzata, o ha portato alla sua scoperta.

2. La cefalea è significativamente peggiorata in 
parallelo con il peggioramento dell’infezio-
ne cerebrale dimostrata da uno dei seguenti 
elementi:
a) Peggioramento di altri sintomi e/o segni 

clinici originati dall’infezione cerebrale 
localizzata.

b) Evidenza di estensione (o rottura, nel ca-
so di ascesso cerebrale) dell’infezione ce-
rebrale localizzata.

3. La cefalea è significativamente migliorata in 
parallelo con il miglioramento dell’infezio-
ne cerebrale localizzata.

4. La cefalea presenta almeno una delle se-
guenti 4 caratteristiche:
a) intensità progressivamente crescente, 

nell’arco di diverse ore o giorni, da mo-
derata a severa

b) aggravata dagli sforzi fisici o altra mano-
vra di Valsalva

c) associata a febbre, nausea e/o vomito
d) unilaterale e ipsilaterale all’infezione ce-

rebrale localizzata
D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

Commenti: Gli ascessi cerebrali sono usualmente 
causati da batteri anaerobi o, in alcune occasioni, 
batteri misti, includendo spesso streptococchi ana-
erobi o batterioidi. Gli stafilolococchi sono comuni 
dopo traumi cranici, interventi di neurochirur-
gia, o endocarditi. Gli enterobatteri sono comuni 
nelle infezioni auricolari croniche. I funghi (ad es. 
Aspergillus) e i protozoi (ad es. Toxoplasma gondii, 
particolarmente nei pazienti infettati da HIV) pos-
sono causare ascessi.
L’empiema subdurale è spesso secondario a sinu-
site o otite media. Può anche essere una complica-
zione della meningite. I granulomi cerebrali sono 
stati associati a cisticercosi, sarcoidosi, toxoplasmo-
si e aspergillosi.I meccanismi che causano la 9.1.4 
Cefalea attribuita ad infezione cerebrale localizzata. In-
cludono la compressione diretta, irritazione delle 
strutture meningee e/o arteriose, l’incremento della 
pressione intracranica e la febbre. La cefalea attribu-
ita ad empiema subdurale è in particolare associata 
con febbre e sintomi e/o segni clinici di irritazione 
meningea e di aumentata pressione intracranica.

9.2 Cefalea attribuita ad infezione 
sistemica
Codificata altrove: Una cefalea attribuita a meningi-
te o encefalite che accompagna un’infezione siste-
mica dovrebbe essere codificata secondo la defini-
zione 9.1 Cefalea attribuita ad infezione intracranica.

Descrizione: Cefalea di durata variabile, causata da 
infezione sistemica, solitamente accompagnata da 
altri sintomi e/o segni clinici di infezione.

Commenti: La cefalea nelle infezioni sistemiche 
è solitamente un sintomo relativamente poco ri-
levante e non è di aiuto nella diagnosi. Queste 
condizioni sono principalmente caratterizzate da 
febbre, malessere generale e altre infezioni siste-
miche. Nondimeno, alcune infezioni sistemiche, 
specialmente l’influenza, presentano cefalea come 
sintomo prominente insieme alla febbre e le altre 
manifestazioni. Quando l’infezione sistemica è ac-
compagnata da meningite o encefalite, qualsiasi 
cefalea attribuita all’infezione dovrebbe essere co-
dificata a queste malattie come sottotipo o sottofor-
ma di 9.1 Cefalea attribuita ad infezione intracranica.
Nelle malattie infettive, la cefalea coesiste co-
munemente con la febbre è può dipendere da 
quest’ultima; tuttavia la cefalea può manifestar-
si anche in assenza di febbre. La natura esatta di 
questi meccanismi rimane ancora da studiare. Nel 
frattempo, la grande variabilità nella loro propen-
sione a causare cefalea indica che le infezioni si-
stemiche non hanno quest’effetto semplicemente 
attraverso la febbre ed agenti pirogeni esogeni o 
endogeni. I meccanismi che causano la cefalea in-
cludono effetti diretti degli stessi microrganismi. 
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Diverse cellule potrebbero essere coinvolte (attiva-
te cellule della microglia e macrofagi monocitici, 
astrociti attivati, cellule endoteliali e della barriera 
emato-encefalica), insieme a diversi mediatori in-
fiammatori (citochine, glutammato, sistema COX-
2/PGE2, sistema NO–iNOS e sistema delle specie 
reattive dell’ossigeno).

9.2.1 Cefalea attribuita ad infezione 
sistemica batterica
Descrizione: Cefalea causata da un’infezione bat-
terica sistemica e che si manifesta in associazione 
con altri sintomi e/o segni clinici correlati all’infe-
zione batterica sistemica, in assenza di meningite 
o meningoencefalite.

Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea di durata variabile che soddi-

sfa il criterio C
B. Entrambi i seguenti elementi:

1. Un’infezione batterica sistemica è stata dia-
gnosticata

2. Non vi è evidenza di coinvolgimento menin-
geo o meningoencefalitico

C. Evidenza di nesso causale dimostrato da alme-
no due dei seguenti criteri:
1. La cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale all’esordio dell’infezione batterica siste-
mica

2. La cefalea è significativamente peggiorata in 
parallelo con il peggioramento dell’infezio-
ne batterica sistemica

3. La cefalea è significativamente migliorata o 
si è risolta in parallelo con il miglioramento 
dell’infezione batterica sistemica

4. La cefalea presenta una o entrambe le se-
guenti caratteristiche:
a) dolore diffuso
b) intensità moderata o severa

C. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

9.2.1.1 Cefalea acuta attribuita ad infezione 
sistemica batterica
Criteri diagnostici:
A. La cefalea soddisfa i criteri per 9.2.1 Cefalea at-

tribuita ad infezione sistemica batterica ed il crite-
rio B sottostante

B. La cefalea è stata presente per < 3 mesi.

9.2.1.2 Cefalea cronica attribuita ad infezione 
sistemica batterica
Criteri diagnostici:
A. La cefalea soddisfa i criteri per 9.2.1 Cefalea at-

tribuita ad infezione sistemica batterica ed il crite-
rio B sottostante

B. La cefalea è stata presente per > 3 mesi.

9.2.2 Cefalea attribuita ad infezione 
sistemica virale
Descrizione: Cefalea causata da un’infezione vira-
le sistemica e che si manifesta in associazione con 
altri sintomi e/o segni correlati all’infezione virale 
sistemica, in assenza di meningite o encefalite.

Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea di durata variabile che soddi-

sfa il criterio C
B. Entrambi i seguenti elementi:

1. Diagnosi di infezione virale sistemica
2. Assenza di evidenza di coinvolgimento me-

ningeo o encefalitico
C. Evidenza del rapporto causa-effetto dimostrato 

da almeno due dei seguenti criteri:
1. La cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale all’esordio dell’infezione virale sistemica
2. La cefalea è significativamente peggiorata in 

parallelo con il peggioramento dell’infezio-
ne virale sistemica

3. La cefalea è significativamente migliorata o 
si è risolta in parallelo con il miglioramento 
dell’infezione virale sistemica

4. La cefalea presenta una o entrambe le se-
guenti caratteristiche:
a) dolore diffuso
b) intensità moderata o severa

C. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3

9.2.2.1 Cefalea acuta attribuita ad infezione 
sistemica virale
Criteri diagnostici:
A. La cefalea soddisfa i criteri per 9.2.2 Cefalea at-

tribuita ad infezione sistemica virale ed il criterio B 
sottostante

B. La cefalea è stata presente per < 3 mesi.

9.2.2.2 Cefalea cronica attribuita ad infezione 
sistemica virale
Criteri diagnostici:
A. La cefalea soddisfa i criteri per 9.2.2 Cefalea at-

tribuita ad infezione sistemica virale ed il criterio B 
sottostante

B. L’infezione virale sistemica permane attiva o si 
è risolta negli ultimi 3 mesi.

C. La cefalea è stata presente per > 3 mesi.

9.2.3 Cefalea attribuita ad altra infezione 
sistemica
Descrizione: Cefalea causata da un’infezione siste-
mica fungina o da un’infestazione protozoaria o 
da altri parassiti, e che si manifesta in associazione 
con altri sintomi e/o segni correlati alla suddetta 
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infezione/infestazione, in assenza di meningite o 
meningoencefalite.

Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea di durata variabile che soddi-

sfa il criterio C
B. Entrambi i seguenti elementi:

1. Diagnosi di infezione sistemica fungina o di 
infestazione protozoaria o da altri parassiti

2. Assenza di evidenza di coinvolgimento me-
ningeo o meningoencefalitico

C. Evidenza di nesso causale dimostrato da alme-
no due dei seguenti criteri:
1. La cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale all’esordio dell’infezione o infestazione 
sistemica

2. La cefalea è significativamente peggiorata in 
parallelo con il peggioramento dell’infezio-
ne o infestazione sistemica

3. La cefalea è significativamente migliorata in 
parallelo con il miglioramento dell’infezio-
ne o infestazione sistemica

4. La cefalea presenta una o entrambe le se-
guenti caratteristiche:
a) dolore diffuso
b) intensità moderata o severa

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commenti: Questo è un gruppo eterogeneo e mal 
definito di infezioni sistemiche, più frequentemen-
te riscontrate nei pazienti immunosoppressi o in 
specifiche aree geografiche.
I funghi più comunemente coinvolti sono i funghi 
patogeni (Cryptococcus neoformans, Histoplasma cap-
sulatum e Coccidioides immitis) e i funghi opportu-
nisti (specie di Candida, specie di Aspergillus e al-
tre). Tra i protozoi, la cefalea può essere associata 
alle infestazioni di Pneumocystis carinii e Toxopla-
sma gondii. La cefalea è stata riportata anche con il 
nematode Strongyloides stercoralis.

9.2.3.1 Cefalea acuta attribuita ad altra 
infezione sistemica
Criteri diagnostici:
A. La cefalea soddisfa i criteri per 9.2.3 Cefalea at-

tribuita ad altra infezione sistemica ed il criterio B 
sottostante

B. La cefalea è stata presente per <3 mesi.

9.2.3.2 Cefalea cronica attribuita ad altra 
infezione sistemica
Criteri diagnostici:
A. La cefalea soddisfa i criteri per 9.2.3 Cefalea at-

tribuita ad altra infezione sistemica ed il criterio B 
sottostante

B. La cefalea è stata presente per > 3 mesi.
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10. Cefalea attribuita a disturbo 
dell’omeostasi
Codificata altrove: 7.1.2 Cefalea attribuita ad iperten-
sione intracranica secondaria a cause metaboliche, tos-
siche o ormonali

Commento generale
Cefalea primaria o secondaria o entrambe? Le re-
gole generali per l’attribuzione a un altro disturbo 
si applicano a 10. Cefalea attribuita a disturbo dell’o-
meostasi.
1. Quando una nuova cefalea si verifica per la pri-

ma volta in stretta relazione temporale con un 
disturbo dell’omeostasi, è codificata come una 
cefalea secondaria a tale disturbo. Questo rima-
ne vero quando la nuova cefalea ha le caratte-
ristiche di una qualsiasi delle principali cefalee 
classificate nella Parte 1 della ICHD-3.

2. Quando una cefalea preesistente con le caratteri-
stiche di una cefalea primaria diventa cronica, o 
peggiora significativamente (di solito si intende au-
mento di frequenza e/o gravità), in stretta rela-
zione temporale con un disturbo dell’omeostasi, 
devono essere formulate la diagnosi di cefalea 
primaria e la diagnosi di 10. Cefalea attribuita a di-
sturbo dell’omeostasi (o di uno dei suoi tipi o sotto-
tipi), a condizione che ci sia una buona evidenza 
che tale disturbo possa causare cefalea.

Introduzione
I meccanismi sottostanti i diversi tipi di 10. Cefalea 
attribuita a disturbo dell’omeostasi sono vari. Ciono-
nostante è possibile determinare i criteri diagnosti-
ci generali, applicabili nella maggior parte dei casi, 
come segue:
A. Cefalea che soddisfi il criterio C
B. È stato diagnosticato un disturbo dell'omeosta-

si noto per essere in grado di causare cefalea
C. Evidenza di un rapporto di causalità dimostra-

to da almeno due dei seguenti:
1. la cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale con l’insorgenza del disturbo di omeo-
stasi

2. una o entrambe le seguenti condizioni:
a) la cefalea è significativamente peggiorata 

parallelamente al peggioramento del di-
sturbo dell’omeostasi

b) la cefalea è significativamente migliorata 
dopo risoluzione del disturbo dell’ome-
ostasi

3. la cefalea ha caratteristiche tipiche per il di-
sturbo dell’omeostasi

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

10.1 Cefalea attribuita ad ipossia 
e/o ipercapnia
Descrizione: Cefalea causata da ipossia e/o iper-
capnia e che si verifica in condizioni di esposizione 
ad una o entrambe.

Criteri diagnostici:
A. Qualunque cefalea che soddisfi il criterio C
B. Esposizione a condizioni di ipossia e/o iper-

capnia
C. Evidenza di causalità dimostrata da uno o en-

trambi i seguenti:
1. la cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale all’esposizione
2. uno o entrambi dei seguenti:

a) la cefalea è significativamente peggiorata 
parallelamente alla crescente esposizione 
ad ipossia e/o ipercapnia

b) la cefalea è significativamente migliorata 
parallelamente al miglioramento dell’i-
possia e/o dell’ipercapnia

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

10.1.1 Cefalea da elevata altitudine
Descrizione: Cefalea, solitamente bilaterale e aggra-
vata dallo sforzo, causata da salita oltre i 2500 metri. 
Si risolve spontaneamente entro 24 ore dalla discesa.

Criteri diagnostici:
A. Cefalea che soddisfi il criterio C
B. Si è verificata un’ascensione ad un’altitudine 

superiore ai 2500 metri
C. Evidenza di rapporto di causalità dimostrata 

da almeno due dei seguenti:
1. la cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale con la salita
2. uno o entrambi i seguenti:

a) la cefalea è significativamente peggiora-
ta parallelamente alla prosecuzione della 
salita

b) la cefalea si è risolta entro 24 ore dopo la 
discesa a meno di 2500 metri

3. la cefalea ha almeno due delle seguenti tre 
caratteristiche:
a) localizzazione bilaterale
b) intensità lieve o moderata
c) aggravata dallo sforzo, dal movimento, 

dall’esercizio, dalla tosse e/o dal piegarsi.
D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

Commenti: 10.1.1 Cefalea da elevata altitudine è una 
complicazione frequente dell’ascesa in quota, che si 
verifica in più del 30% degli alpinisti. Fattori di ri-
schio includono una storia di 1. Emicrania, una bas-
sa saturazione arteriosa di ossigeno, un alto grado 
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percepito di sforzo, restrizioni nel flusso venoso e 
ridotta assunzione di liquidi (<2 litri in 24 ore).
La maggior parte dei casi di 10.1.1 Cefalea da ele-
vata altitudine risponde ad analgesici semplici co-
me il paracetamolo o l’ibuprofene. Tuttavia, il mal 
di montagna acuto (AMS) consiste di almeno una 
cefalea moderata in combinazione con uno o più 
dei seguenti sintomi: nausea, inappetenza, affati-
camento, fotofobia, vertigini e disturbi del sonno. 
L’acetazolamide (125 mg, 2-3 volte al giorno) e gli 
steroidi possono ridurre la suscettibilità all’AMS. 
Altre strategie preventive includono due giorni 
di acclimatazione prima di impegnarsi in un in-
tenso esercizio fisico ad altitudini elevate, assun-
zione di liquidi in notevoli quantità ed astensione 
dall’alcool.
Abitare ad altitudini superiori ai 1000 metri au-
menta non solo la prevalenza ma anche la gravità 
dei sintomi di 1. Emicrania. I meccanismi sono sco-
nosciuti e probabilmente non correlati a quelli di 
10.1.1 Cefalea da elevata altitudine

10.1.2 Cefalea attribuita a viaggio aereo
Descrizione: Cefalea, spesso severa, di solito uni-
laterale e perioculare e senza sintomi autonomici 
associati, che si verifica durante o è causata dal 
viaggio in aereo. Scompare dopo l’atterraggio.

Criteri diagnostici:
A. Almeno due episodi di cefalea che soddisfano il 

criterio C
B. Il paziente sta viaggiando in aereo
C. Rapporto di causalità dimostrato da almeno 

due dei seguenti:
 1. la cefalea si è sviluppata durante il volo ae-

reo
 2. uno o entrambi i seguenti:

a) la cefalea è peggiorata in relazione tem-
porale con l’ascesa dopo il decollo e/o la 
discesa prima dell’atterraggio dell’aero-
plano

b) la cefalea è migliorata spontaneamente 
entro 30 minuti dopo che l’ascesa o la di-
scesa dell’aeroplano è completata

3. la cefalea è di forte intensità con almeno due 
delle seguenti tre caratteristiche:
a) localizzazione unilaterale1

b)  localizzazione orbitofrontale2

c) qualità trafittiva o lancinante3

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-34.

Note:
1. L’alternanza di lato tra i diversi voli avviene nel 10% circa 

dei casi.
2. Può verificarsi una diffusione parietale del dolore
3. Può anche essere presente pulsazione (dolorosa)
4. Dovrebbe essere esclusa, in particolare, una patologia a cari-

co dei seni paranasali.

Commenti: Un recente sondaggio scandinavo ha 
rilevato che fino all’8,3% di viaggiatori in aereo 
sperimenta la 10.1.2 Cefalea attribuita a viaggio ae-
reo. Si verifica durante l’atterraggio in oltre il 90% 
dei casi.
Sintomi associati sono riportati nel 30% dei casi. 
I più frequenti sono irrequietezza e lacrimazione 
unilaterale; altri sintomi parasimpatici, nausea o 
foto/fonofobia sono stati descritti in meno del 5% 
dei casi.
Una proporzione di soggetti con 10.1.2 Cefalea 
attribuita a viaggio aereo riporta cefalea simile du-
rante snorkeling libero e/o rapida discesa dalle 
montagne, suggerendo che queste cefalee possano 
essere dovute ad uno squilibrio tra la pressione in-
trasinusale e quella esterna.

10.1.3 Cefalea da immersione
Codificate altrove: 1. Emicrania, 2. Cefalea di tipo ten-
sivo, 4.2 Cefalea primaria da attività fisica, 4.5 Cefalea 
da stimolo freddo, 4.6.1 Cefalea da compressione esterna 
e 11.2.1 Cefalea cervicogenica possono ricorrere du-
rante un’immersione. In questi casi, l’immersione 
dovrebbe essere considerata un fattore scatenante 
piuttosto che la causa.
È noto che l’immersione può causare la dissezione 
dell’arteria carotide cervicale o della vertebrale. La 
cefalea che si verifica di conseguenza deve essere 
codificata come 6.5.1.1. Cefalea acuta o dolore al viso 
o al collo attribuito alla dissezione della carotide cervi-
cale o dell’arteria vertebrale.

Descrizione: Cefalea causata dall’immersione ad 
una profondità superiore a 10 metri, che si verifica 
durante l’immersione ma spesso si intensifica du-
rante la risalita in superficie, in assenza di malattia 
da decompressione. Di solito è accompagnata da 
sintomi di intossicazione da biossido di carbonio 
(CO2). Si risolve rapidamente con l’ossigeno o, se 
questo non viene somministrato, spontaneamente 
entro tre giorni dopo la fine dell’immersione.

Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B. Entrambi i seguenti:

1. il paziente sta effettuando un’immersione ad 
una profondità >10 metri

2. nessuna evidenza di malattia da decompres-
sione

C. Evidenza di rapporto di causalità dimostrata 
da almeno uno dei seguenti:
 1. la cefalea si è sviluppata durante l’immer-

sione
 2. uno o entrambi i seguenti elementi:

a) la cefalea è peggiorata continuando l’im-
mersione

b) uno dei seguenti:
i. la cefalea si è risolta spontaneamente  
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entro tre giorni dal termine dell’im-
mersione

ii. la cefalea è cessata entro un’ora dal  
trattamento con ossigeno al 100%

3.  almeno uno dei seguenti sintomi di intossi-
cazione da CO2:
a) confusione mentale
b) sensazione di testa leggera
c) incoordinazione motoria
d) dispnea
e) arrossamento faciale

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commenti: Vi è evidenza che l’ipercapnia in assen-
za di ipossia sia associata alla cefalea. L’ipercapnia 
(pCO2 arteriosa >50 mmHg) è riconosciuta come 
causa di rilassamento della muscolatura liscia dei 
vasi cerebrali, con conseguente vasodilatazione in-
tracranica e aumento della pressione intracranica. 
10.1.3 Cefalea da immersione è il miglior esempio cli-
nico di cefalea da ipercapnia. L’anidride carbonica 
(CO2) può accumularsi in un subacqueo che trat-
tiene intenzionalmente il proprio respiro in modo 
intermittente (saltare la respirazione) nell’errato 
tentativo di risparmiare aria, o mantiene un respi-
ro superficiale per ridurre al minimo le variazioni 
di galleggiamento negli stretti passaggi di un re-
litto o di una grotta. I subacquei possono anche 
ipoventilare involontariamente quando una muta 
aderente o un giubbotto di galleggiamento limita-
no l’espandibilità della gabbia toracica, o quando 
la ventilazione è inadeguata in risposta allo sforzo 
fisico. L’esercizio fisico intenso aumenta il tasso di 
produzione di CO2 di oltre 10 volte, determinando 
un aumento transitorio di pCO2 a più di 60 mmHg.
La 10.1.3 Cefalea da immersione di solito si intensifi-
ca durante la fase di decompressione dell’immer-
sione o durante la risalita in superficie.

10.1.4 Cefalea da apnee nel sonno
Descrizione: Cefalea mattutina, di solito bilaterale 
e di durata inferiore a quattro ore, secondaria ad 
apnea notturna. Il disturbo si risolve con adeguato 
trattamento dell’apnea del sonno.

Criteri diagnostici:
A. Cefalea presente al risveglio dal sonno e che 

soddisfi il criterio C
B. Diagnosi di apnee nel sonno con indice di ap-

nea/ipopnea ≥51

C. Evidenza di rapporto di causalità dimostrata 
da almeno due dei seguenti:
1. la cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale con l’insorgenza di apnea nel sonno
2. una o entrambe le seguenti condizioni:

a) la cefalea è peggiorata in parallelo al peg-
gioramento dell’apnea nel sonno

b) la cefalea è significativamente migliorata 
o regredita in parallelo al miglioramento 
o alla  risoluzione dell’apnea nel sonno

3. la cefalea ha almeno una delle seguenti tre 
caratteristiche:
a) ricorre per >15 giorni al mese
b) tutti i seguenti:

i. localizzazione bilaterale
ii. qualità compressiva
iii. non accompagnata da nausea, fotofo-

bia o fonofobia
c) si risolve entro quattro ore

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-32.

Note:
1. L’indice apnea-ipopnea viene calcolato dividendo il numero 

di eventi apnoici per il numero di ore di sonno (5-15/ora = 
lieve, 15-30/ora = moderato; >30/ora = grave).

2. Una diagnosi definitiva richiede la polisonnografia notturna.

Commenti: 10.1.4 Cefalea da apnee nel sonno sembra 
essere meno frequente e di durata più lunga di 
quanto precedentemente ipotizzato. Sebbene la ce-
falea mattutina sia significativamente più comune 
in pazienti con apnee nel sonno rispetto alla popo-
lazione generale, la cefalea presente al risveglio è 
un sintomo aspecifico che si verifica in vari distur-
bi cefalalgici primari e secondari, in altri disturbi 
respiratori correlati al sonno diversi dalle apnee 
nel sonno (per es., sindrome di Pickwick, bronco-
pneumopatia cronica ostruttiva) ed in altri distur-
bi del sonno primari quali i movimenti periodici 
delle gambe durante il sonno.
Non è chiaro se il meccanismo della 10.1.4 Cefalea 
da apnee nel sonno sia correlato all’ipossia, all’iper-
capnia o al disturbo del sonno.

10.2 Cefalea da dialisi
Descrizione: Cefalea senza caratteristiche specifiche 
che si verifica durante o è causata dall’emodialisi. 
Si risolve spontaneamente entro 72 ore dalla con-
clusione della sessione di emodialisi.

Criteri diagnostici:
A. Almeno tre episodi di cefalea acuta che soddi-

sfino il criterio C
B. Il paziente è in emodialisi
C. Evidenza di un rapporto di causalità dimostra-

to da almeno due dei seguenti:
1. ciascun episodio di cefalea si è sviluppato 

durante una sessione di emodialisi
2. uno o entrambi dei seguenti:

a) ciascun episodio di cefalea è peggiorato 
durante la sessione emodialitica

b) ogni episodio di cefalea si risolve entro 
72 ore dal termine della sessione di dialisi

3. gli episodi di cefalea cessano completamente
   dopo un trapianto renale riuscito ed il termi-

ne  della emodialisi
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D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi del–
l’ICHD-31.

Nota:
1. Dal momento che la caffeina viene rimossa rapidamente 

dalla dialisi, 8.3.1 Cefalea da sospensione di caffeina dovrebbe 
essere presa in considerazione nei pazienti che consumano 
grandi quantità di caffeina.

Commenti: La 10.2 Cefalea da dialisi si presenta abi-
tualmente in associazione all’ipotensione ed alla 
sindrome da squilibrio da dialisi. Tale sindrome può 
iniziare con cefalea e poi progredire fino all’ottundi-
mento e infine al coma, con o senza crisi epilettiche. 
È relativamente rara e si può evitare modificando i 
parametri della dialisi. Variazioni dei livelli di urea, 
sodio e magnesio, della pressione sanguigna e del 
peso corporeo, possono essere fattori di rischio per 
lo sviluppo di 10.2 Cefalea da dialisi.

10.3 Cefalea attribuita ad 
ipertensione arteriosa
Descrizione: Cefalea, spesso bilaterale e pulsan-
te, causata da ipertensione arteriosa, solitamente 
durante un aumento acuto della pressione ar-
teriosa sistolica (a ≥180 mmHg) e o diastolica (a 
≥120 mmHg). Si risolve dopo la normalizzazione 
dei valori di pressione del sangue.

Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B. È stata dimostrata un’ipertensione definita co-

me una pressione sistolica ≥180 mmHg e/o una 
pressione diastolica ≥120 mmHg

C. Evidenza di un rapporto di causalità dimostra-
to da uno o entrambi i seguenti:
1. la cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale con l’esordio dell’ipertensione
2. uno o entrambi i seguenti:

a) la cefalea è significativamente peggiorata 
parallelamente al peggioramento dell’i-
pertensione

b) la cefalea è significativamente migliora-
ta in concomitanza con il miglioramento 
dell’ipertensione

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi di 
ICHD-3.

Commenti: Un’ipertensione arteriosa cronica lieve 
(140-159/90-99 mmHg) o moderata (160-179/100-
109 mmHg) non sembra causare cefalea. È ancora 
materia di discussione se un’ipertensione mode-
rata predisponga alla cefalea, vi sono però alcune 
evidenze a supporto.
Il monitoraggio ambulatoriale della pressione ar-
teriosa in pazienti con ipertensione arteriosa lie-
ve o moderata non ha mostrato alcuna relazione 
convincente tra le fluttuazioni circadiane della 
pressione arteriosa oltre le 24 ore e la presenza o 
assenza di cefalea.

10.3.1 Cefalea attribuita a 
feocromocitoma
Codificata altrove: Quando è presente encefalopatia 
ipertensiva, la cefalea va codificata come 10.3.3 Ce-
falea attribuita ad encefalopatia ipertensiva. Quando la 
diagnosi di feocromocitoma non è stata ancora ef-
fettuata e l’encefalopatia ipertensiva non è presen-
te, i pazienti possono soddisfare i criteri diagnosti-
ci per 10.3.2 Cefalea attribuita a crisi ipertensive senza 
encefalopatia ipertensiva.

Descrizione: Attacchi di cefalea, di solito gravi e di 
breve durata (meno di un’ora), accompagnati da 
sudorazione, palpitazioni, pallore e/o ansia, cau-
sati dal feocromocitoma.

Criteri diagnostici:
A. Episodi distinti e ricorrenti di cefalea di breve 

durata che soddisfi il criterio C
B. È stato dimostrato un feocromocitoma
C. Evidenza di un rapporto di causalità dimostra-

to da almeno due dei seguenti:
1. gli episodi di cefalea sono iniziati in relazio-

ne temporale con lo sviluppo del feocromo-
citoma o hanno portato alla sua scoperta

2. uno o entrambi i seguenti:
a) singoli episodi di cefalea si sviluppano 

in relazione temporale ad improvvisi au-
menti della pressione del sangue

b) singoli episodi di cefalea regrediscono in 
relazione temporale con la normalizza-
zione della pressione arteriosa

3. la cefalea è accompagnata da almeno uno 
dei seguenti sintomi:
a) sudorazione
b) palpitazioni
c) ansia
d) pallore

4. la cefalea recede completamente dopo la ri-
mozione del feocromocitoma

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-31.

Nota:
1. La diagnosi di feocromocitoma è stabilita dalla dimostrazio-

ne di un’aumentata escrezione di catecolamine o di metabo-
liti delle catecolamine e può essere solitamente dimostrata 
mediante analisi di un singolo campione di urina delle 24 ore 
raccolto quando il paziente è iperteso o sintomatico.

Commenti: La 10.3.1 Cefalea attribuita a feocromoci-
toma si verifica come una cefalea parossistica nel 
51-80% dei pazienti con feocromocitoma.
10.3.1 Cefalea attribuita a feocromocitoma è spesso di 
forte intensità, frontale o occipitale, in genere de-
scritta di tipo sia pulsante che continuo. Una im-
portante caratteristica è la sua breve durata: meno 
di 15 minuti nel 50% dei casi e meno di 1 ora nel 
70% dei pazienti. I sintomi associati includono ap-
prensione e/o ansia, spesso senso di morte immi-
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nente, tremore, disturbi visivi, dolore addominale 
o toracico, nausea, vomito ed occasionalmente pa-
restesie. Il volto può diventare pallido o arrossato 
durante l’attacco.

10.3.2 Cefalea attribuita a crisi ipertensive 
senza encefalopatia ipertensiva
Codificata altrove: 10.3.1 Cefalea attribuita a feocromo-
citoma.

Descrizione: Cefalea, solitamente bilaterale e pul-
sante, causata da un aumento parossistico della 
pressione arteriosa (sistolica ≥180 mmHg e/o dia-
stolica ≥120 mmHg). Si risolve con la normalizza-
zione della pressione del sangue.

Criteri diagnostici:
A. Cefalea che soddisfi il criterio C
B. Entrambi le seguenti:

1. si verifica una crisi ipertensiva1

2. nessuna caratteristica clinica o altra eviden-
za di encefalopatia ipertensiva

C. Evidenza di un rapporto di causalità dimostra-
to da almeno due dei seguenti:
1. cefalea si è sviluppata durante la crisi iper-

tensiva1

2. uno o entrambi i seguenti:
a) la cefalea è significativamente peggiorata 

parallelamente all’aumento della pres-
sione

b) la cefalea è significativamente migliorata 
o si è risolta parallelamente al migliora-
mento o alla risoluzione della crisi iper-
tensiva

3. la cefalea ha almeno una delle seguenti tre 
caratteristiche:
a) localizzazione bilaterale
b) qualità pulsante
c) scatenata da attività fisica

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Nota:
1. Una crisi ipertensiva è definita come un aumento parossisti-

co della pressione arteriosa sistolica (fino a ≥180 mmHg) e/o 
diastolica (fino a ≥120 mmHg).

Commento: Un ‘ipertensione parossistica può veri-
ficarsi in associazione con una disfunzione dei ri-
flessi dei barocettori (dopo endoarteriectomia ca-
rotidea o successiva ad irradiazione del collo) o in 
pazienti con tumori delle cellule enterocromaffini.

10.3.3 Cefalea attribuita ad encefalopatia 
ipertensiva
Descrizione: Cefalea, di solito bilaterale e pulsan-
te, causata da un persistente rialzo della pressio-
ne arteriosa fino a 180/120 mmHg o superiore ed 
accompagnata da sintomi di encefalopatia come 

confusione, letargia, disturbi visivi o convulsioni. 
Migliora dopo la normalizzazione della pressione 
del sangue.

Criteri diagnostici:
A. Cefalea che soddisfi il criterio C
B. È stata diagnosticata una encefalopatia iperten-

siva
C. Evidenza di un rapporto di causalità dimostrata 

da almeno due dei seguenti:
 1. la cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale con l’esordio dell’encefalopatia iperten-
siva

 2. uno o entrambi i seguenti:
a) la cefalea è significativamente peggiorata  

parallelamente al peggioramento dell’en-
cefalopatia ipertensiva

b) la cefalea è significativamente migliorata 
o si è risolta parallelamente al migliora-
mento o alla risoluzione dell’encefalopa-
tia ipertensiva

 3. la cefalea ha almeno due delle seguenti tre 
caratteristiche:
a) dolore diffuso
b) qualità pulsante
c) aggravata dall’attività fisica

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commenti: L’encefalopatia ipertensiva si presenta 
con elevazione persistente della pressione del san-
gue a ≥180/120 mmHg ed almeno due dei seguen-
ti sintomi: confusione, riduzione del livello di co-
scienza, disturbi visivi inclusa cecità e convulsioni. 
Si ritiene che si verifichi quando la vasocostrizione 
cerebrovascolare compensatoria non può più con-
trastare l’iperperfusione cerebrale che si instaura 
con l’aumento della pressione. Nel momento in cui 
viene sopraffatto il meccanismo fisiologico di auto-
regolazione del flusso ematico, la permeabilità en-
doteliale aumenta e si verifica edema cerebrale. Alla 
risonanza magnetica questo è spesso più evidente a 
livello della sostanza bianca parieto-occipitale.
Sebbene l’encefalopatia ipertensiva in pazienti con 
ipertensione arteriosa cronica sia di solito accom-
pagnata ad un aumento della pressione arteriosa 
diastolica >120 mmHg e da un grado III o IV di 
retinopatia ipertensiva (classificazione di Keith-
Wagner-Barker), individui precedentemente nor-
motesi possono sviluppare segni di encefalopatia 
con valori di pressione arteriosa <160/100 mmHg. 
La retinopatia ipertensiva può non essere presente 
al momento della manifestazione clinica.
Qualsiasi causa di ipertensione può condurre ad 
una encefalopatia ipertensiva. La cefalea attribuita 
ad encefalopatia ipertensiva dovrebbe essere codi-
ficata come 10.3.3 Cefalea attribuita ad encefalopatia 
ipertensiva, indipendentemente dalla causa sotto-
stante.
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10.3.4 Cefalea attribuita a pre-eclampsia o 
eclampsia
Descrizione: Cefalea, di solito bilaterale e pulsante, 
che si verifica nelle donne durante la gravidanza o 
immediatamente nel puerperio con pre-eclampsia 
o eclampsia. Si risolve dopo la risoluzione della 
pre-eclampsia o eclampsia.

Criteri diagnostici:
A. Cefalea in una donna gravida o in puerperio 

(fino a 4 settimane post-partum), che soddisfi il 
criterio C

B. È stata diagnosticata una pre-eclampsia o una 
eclampsia

C. Evidenza di un rapporto di causalità dimostra-
to da almeno due dei seguenti:
1. la cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale con l’insorgenza della pre-eclampsia o 
eclampsia

2. uno o entrambi i seguenti:
a) la cefalea è significativamente peggiorata 

parallelamente al peggioramento della 
pre-eclampsia o eclampsia

b) la cefalea è significativamente migliorata 
o si è risolta parallelamente al migliora-
mento o alla risoluzione della pre-eclam-
psia o dell’eclampsia

3. la cefalea ha almeno due delle seguenti tre 
caratteristiche:
a) dolore bilaterale
b) qualità pulsante
c) aggravata dall’attività fisica

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commenti: La pre-eclampsia e l’eclampsia sembra-
no coinvolgere una potente risposta infiammatoria 
materna, con una vasta attività immunologica si-
stemica. La placenta sembra essere essenziale per 
il loro sviluppo, sebbene pubblicazioni di casi cli-
nici indichino che l’eclampsia può verificarsi nel 
puerperio così come durante la gravidanza.
La pre-eclampsia e l’eclampsia sono disordini mul-
tisistemici che si manifestano in varie forme. La lo-
ro diagnosi richiede ipertensione (>140/90 mmHg) 
documentata da due misurazioni della pressione 
arteriosa distanziate di almeno 4 ore o un incre-
mento della pressione diastolica ≥15 mmHg o del-
la pressione sistolica ≥30 mmHg, associate ad una 
escrezione urinaria di proteine >0,3 g/24 ore. Inol-
tre, possono associarsi edema tissutale, tromboci-
topenia ed alterazioni della funzionalità epatica.

10.3.5 Cefalea attribuita a disreflessia 
autonomica
Descrizione: Cefalea pulsante, con esordio improv-
viso, in pazienti con lesione del midollo spinale e 

disreflessia autonomica. Quest’ultima, che può es-
sere pericolosa per la vita, si può manifestare con 
l’aumento parossistico della pressione del sangue, 
tra altri sintomi e segni clinici ed è spesso innesca-
ta dall’irritazione della vescica o dell’intestino (per 
infezione, distensione o compressione).

Criteri diagnostici:
A. Cefalea ad esordio improvviso, che soddisfi il 

criterio C
B. Presenza di una lesione del midollo spinale e 

disregolazione autonomica documentata da un 
incremento parossistico, al di sopra del livello 
basale, della pressione sistolica ≥30 mmHg e/o 
della pressione diastolica ≥20 mmHg

C. Evidenza di un rapporto di causalità dimostra-
to da almeno due dei seguenti:
1. la cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale con l’incremento della pressione
2. uno o entrambi dei seguenti:

a) la cefalea è significativamente peggiorata 
parallelamente all’incremento della pres-
sione arteriosa

b) la cefalea è significativamente migliorata 
o si è risolta parallelamente al decremen-
to della pressione arteriosa

3. la cefalea ha almeno due delle seguenti quat-
tro caratteristiche:
a) intensità forte
b) qualità martellante o pulsante
c) associata a diaforesi cranica fino al livello 

della lesione midollare
d) scatenata da riflessi vescicali o intestinali

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commenti: Il periodo dal danno del midollo spina-
le all’esordio della disreflessia autonomica è varia-
bile ed è stato riportato da 4 giorni a 15 anni.
Dato che la disreflessia autonomica può essere una 
condizione mortale, il suo pronto riconoscimento 
ed un’adeguata gestione sono di vitale importan-
za. La 10.3.5 Cefalea attribuita a disreflessia autonomi-
ca è, tipicamente, una cefalea ad esordio improvvi-
so, di forte intensità, accompagnata da diversi altri 
sintomi e segni clinici che includono incremento 
della pressione arteriosa, alterata frequenza car-
diaca e diaforesi cranialmente al livello del danno 
midollare.
Questi sono scatenati da stimoli nocivi o non no-
civi, usualmente di origine viscerale (distensione 
vescicale, infezioni del tratto urinario, distensione 
intestinale o occlusione, procedure urologiche, ul-
cera gastrica ed altri) ma, a volte, anche di origine 
somatica (ulcere da pressione, unghia incarnita, 
ustioni, traumi o procedure diagnostiche chirurgi-
che o invasive).
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10.4 Cefalea attribuita ad 
ipotiroidismo
Codificata altrove: In presenza di ipotiroidismo, 
la cefalea può anche essere una manifestazione 
di adenoma ipofisario, codificata come 7.4.3 Ce-
falea attribuita a iper- o iposecrezione ipotalamica o 
pituitarica.

Descrizione: Cefalea, di solito bilaterale e non pul-
sante, in pazienti con ipotiroidismo, che si risolve 
dopo la normalizzazione dei livelli di ormoni ti-
roidei.

Criteri diagnostici:
A. Cefalea che soddisfi il criterio C
B. È stato dimostrato un ipotiroidismo
C. Evidenza di un rapporto di causalità dimostra-

to da almeno due dei seguenti:
1. la cefalea si è sviluppata in relazione tem-

porale con l’esordio dell’ipotiroidismo o ha 
portato alla sua diagnosi

2. uno o entrambi dei seguenti:
a) la cefalea è significativamente peggiorata 

parallelamente al peggioramento dell’i-
potiroidismo

b) la cefalea è significativamente migliorata o 
si è risolta parallelamente con il migliora-
mento o la risoluzione dell’ipotiroidismo

3. la cefalea ha una o entrambe le seguenti ca-
ratteristiche:
a) localizzazione bilaterale
b) costante nel tempo

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commenti: È stato stimato che circa il 30% dei pa-
zienti con ipotiroidismo sia affetto da 10.4 Cefalea 
attribuita ad ipotiroidismo. Il meccanismo sottostante 
non è chiaro. Vi è una prevalenza nel sesso femmi-
nile e spesso una storia di emicrania nell’infanzia.
Sebbene la 10.4 Cefalea attribuita all’ipotiroidismo non 
sia associata a nausea o vomito, uno studio recente 
ha rilevato che i pazienti con ipotiroidismo possono 
presentare cefalea unilaterale, episodica, pulsante, 
accompagnata da nausea e/o vomito. La metà dei 
pazienti studiati aveva una storia di 1. Emicrania, 
quindi il significato di questi risultati non è chiaro e 
richiede una conferma con ulteriori studi.

10.5 Cefalea attribuita a digiuno
Codificato altrove: Un episodio di emicrania inne-
scato dal digiuno è codificato come 1. Emicrania o 
uno dei suoi sottotipi.

Descrizione: Cefalea diffusa non pulsante, solita-
mente lieve-moderata, che si verifica durante o è 
causata da un digiuno di almeno otto ore. Si risol-
ve dopo aver mangiato.

Criteri diagnostici:
A. Cefalea diffusa che non soddisfi i criteri per  

1. Emicrania o di uno qualsiasi dei suoi sottotipi 
ma che soddisfi il criterio C

B. Il paziente ha digiunato per ≥ 8 ore
C. Evidenza di rapporto di causalità dimostrato 

da entrambi i seguenti:
1. la cefalea si è sviluppata durante il digiuno
2. la cefalea è significativamente migliorata do-

po l’assunzione di cibo
D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-31.

Nota:
1. 10.5 La Cefalea attribuita a digiuno è tipicamente diffusa, non 

pulsante e di intensità da lieve a moderata. Nei pazienti con 
una precedente storia di 1. Emicrania, la cefalea durante il di-
giuno può somigliare a 1.1 Emicrania senza aura e deve essere 
codificata di conseguenza (il digiuno diventa un fattore sca-
tenante) quando i criteri per questo disturbo sono soddisfatti.

Commenti: La 10.5 Cefalea attribuita a digiuno è si-
gnificativamente più comune nei soggetti con una 
precedente storia di cefalea primaria.
La probabilità di sviluppare cefalea a seguito del 
digiuno aumenta con la durata del digiuno. Tut-
tavia, la 10.5 Cefalea attribuita a digiuno non sembra 
essere correlata alla durata del sonno, alla sospen-
sione di assunzione di caffeina o all’ipoglicemia. 
Sebbene la cefalea possa verificarsi in condizioni 
di disfunzione cerebrale indotta dall’ipoglicemia, 
non vi sono evidenze conclusive che suggeriscono 
un rapporto di causalità. La 10.5 Cefalea attribuita a 
digiuno può verificarsi in assenza di ipoglicemia, 
l’ipoglicemia indotta da insulina non precipita la 
cefalea nei pazienti affetti da emicrania e la cefalea 
non fa parte dei disturbi riferiti dai pazienti che 
si presentano al pronto soccorso con ipoglicemia 
sintomatica.

10.6 Cefalea cardiaca
Descrizione: Cefalea tipo emicrania, di solito ma 
non sempre aggravata dall’esercizio fisico, che si 
verifica durante un episodio di ischemia miocardi-
ca. È alleviata dalla nitroglicerina.

Criteri diagnostici:
A. Qualunque cefalea che soddisfi il criterio C
B. È stata dimostrata una ischemia miocardica 

acuta
C. Evidenza di un rapporto di causalità dimostra-

ta da almeno due dei seguenti:
1. la cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale con l’insorgenza dell’ischemia miocar-
dica acuta

2. uno o entrambi dei seguenti:
a) la cefalea è significativamente peggiorata 

parallelamente al peggioramento dell’i-
schemia miocardica
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b) la cefalea è significativamente migliorata 
o risolta parallelamente al miglioramento 
o la risoluzione dell’ischemia miocardica

3. la cefalea ha almeno due delle seguenti quat-
tro caratteristiche:
a) intensità moderata/grave
b) associata a nausea
c) non associata a fotofobia o fonofobia
d) aggravata dallo sforzo

2. la cefalea è alleviata dalla nitroglicerina o dai 
suoi derivati

  D. Non è meglio inquadrata da altra diagnosi di 
ICHD-3.

Commenti: La diagnosi deve includere un’accurata 
documentazione della cefalea e della simultanea 
ischemia cardiaca durante prove da sforzo o con 
radionuclidi. Tuttavia, è stata descritta una 10.6 
Cefalea cardiaca che si presenta a riposo.
Il mancato riconoscimento e la non corretta diagno-
si di 10.6 Cefalea cardiaca può condurre a gravi con-
seguenze. Pertanto è di fondamentale importanza 
differenziare questo disturbo da 1.1 Emicrania sen-
za aura, in particolare perché farmaci vasocostritto-
ri (per es., triptani o derivati dell’ergot) trovano in-
dicazione nel trattamento dell’emicrania, ma sono 
controindicati nei pazienti con malattia ischemica 
cardiaca. Entrambi i disturbi possono produrre 
un dolore cefalico di forte intensità accompagna-
to da nausea ed entrambi possono essere scatenati 
dall’esercizio fisico. Una cefalea simil-emicranica 
può essere indotta da farmaci utilizzati per il trat-
tamento dell’angina, come la nitroglicerina.

10.7 Cefalea attribuita ad altri 
disturbi dell’omeostasi
Descrizione: Cefalea causata da qualsiasi disturbo 
dell’omeostasi non descritto sopra.

Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B. È stato diagnosticato un disturbo dell’omeosta-

si diverso da quelli sopra descritti e noto per 
essere in grado di causare cefalea

C. Evidenza di rapporto di causalità dimostrata 
da almeno uno dei seguenti:
1. cefalea si è sviluppata in relazione temporale 

con l’insorgenza del disturbo dell’omeostasi
2. la cefalea è significativamente peggiorata 

parallelamente al peggioramento del distur-
bo dell’omeostasi

3. la cefalea è significativamente migliorata o si 
è  risolta parallelamente al miglioramento o 
alla risoluzione del disturbo dell’omeostasi

D. Non è meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commento: Sebbene siano state proposte relazioni 
tra cefalea e una varietà di malattie sistemiche e 
metaboliche, non è stata effettuata una valutazio-
ne sistematica di queste relazioni e non vi è suf-
ficiente evidenza per formulare criteri diagnostici 
operativi.
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capitolo 11

Cefalea o dolore faciale 
attribuiti a disturbi di cranio, 

collo, occhi, orecchie, naso, 
seni paranasali, denti, bocca o 

altre strutture faciali o cervicali
 
 11.  CEFALEA O DOLORE FACIALE ATTRIBUITI  
  A DISTURBI DI CRANIO, COLLO, OCCHI, 
  ORECCHIE, NASO, SENI PARANASALI, 
  DENTI, BOCCA O ALTRE STRUTTURE 
  FACIALI O CERVICALI

11.1 Cefalea attribuita a disturbi del cranio

11.2  Cefalea attribuita a disturbi del collo
  11.2.1 Cefalea cervicogenica
  11.2.2 Cefalea attribuita a tendinite    
    retrofaringea
 11.2.3 Cefalea attribuita a distonia    
      cranio-cervicale

11.3 Cefalea attribuita a disturbi oculari
  11.3.1 Cefalea attribuita a glaucoma acuto  
       ad angolo chiuso
  11.3.2 Cefalea attribuita a vizi di rifrazione
  11.3.3 Cefalea attribuita a disturbi flogistici  
      del l’occhio
 11.3.4 Cefalea trocleare

11.4  Cefalea attribuita a disturbi dell’orecchio

11.5  Cefalea attribuita a disturbi del naso e dei   
  seni paranasali
  11.5.1 Cefalea attribuita a rinosinusite acuta
  11.5.2 Cefalea attribuita a rinosinusite cronica  
       o ricorrente

11.6 Cefalea attribuita a disturbi dei denti

11.7  Cefalea attribuita a disturbi dell’articolazione  
  temporo-mandibolare (ATM)

11.8  Cefalea o dolore faciale attribuiti ad  
	 	infiammazione	del	legamento	stiloideo

11.9  Cefalea o dolore faciale attribuiti ad altri  
        disturbi di cranio, collo, occhi, orecchie, 
        naso, seni paranasali, denti, bocca o altre 
        strutture faciali o cervicali
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11. Cefalea o dolore faciale 
attribuiti a disturbi di cranio, 
collo, occhi, orecchie, naso, seni 
paranasali, denti, bocca o altre 
strutture faciali o cervicali
Codificato altrove: Le cefalee dovute a trauma della 
testa e del collo sono classificate nel capitolo 5. Ce-
falea attribuita a trauma o lesione cranica e/o cervicale. 
Questo è vero in particolare per la cefalea conse-
guente a colpo di frusta, nonostante la probabile 
possibilità che queste cefalee siano attribuibili ad 
una patologia del collo.
Cefalee con caratteristiche nevralgiformi che si 
manifestano con dolore faciale, al collo e/o al capo 
sono classificate nel capitolo 13. Lesioni dolorose dei 
nervi cranici e altri dolori faciali.

Commento generale

Cefalea primaria o secondaria o entrambe? Le re-
gole generali per l’attribuzione a un altro disturbo 
si applicano a 11. Cefalea o dolore faciale attribuiti a 
disturbi di cranio, collo, occhi, orecchie, naso, seni pa-
ranasali, denti, bocca o altre strutture faciali o cervicali.
1. Quando una nuova cefalea insorge per la prima 

volta in stretta relazione temporale con un di-
sturbo di cranio, collo, faccia, occhi, orecchie, 
naso, seni paranasali, denti o bocca, riconosciu-
ta come possibile causa di cefalea, questa viene 
classificata come una cefalea secondaria attri-
buita a tale disturbo. Questo vale anche se la 
cefalea di nuova insorgenza presenta le carat-
teristiche di una delle cefalee primarie definite 
nella Parte Uno della classificazione ICHD-3.

2. Quando una cefalea preesistente con le caratteri-
stiche di una cefalea primaria diventa cronica o 
peggiora in modo significativo (intendendosi con 
questo un raddoppio o un incremento più im-
portante della frequenza e/o un peggioramen-
to della severità delle crisi), in stretta relazione 
temporale con un disturbo di cranio, collo, fac-
cia, occhi, orecchie, naso, seni paranasali, denti 
o bocca, dovrebbe essere posta doppia diagno-
si: la cefalea primaria iniziale e 11. Cefalea o dolo-
re faciale attribuiti a disturbi di cranio, collo, occhi, 
orecchie, naso, seni paranasali, denti, bocca o altre 
strutture faciali o cervicali (o uno dei suoi tipi o 
sottotipi), purché vi sia una solida evidenza che 
quel disturbo possa causare cefalea.

Introduzione
Disturbi del rachide cervicale e di altre strutture 
del collo e della testa sono stati ritenuti causa co-
mune di cefalea, poiché molte cefalee sembrano 
avere origine dalle regioni cervicale, nucale o oc-

cipitale o sono localizzate in tale sede. Alterazioni 
degenerative a livello del rachide cervicale teori-
camente sono riscontrabili in tutti i soggetti che 
abbiano superato i 40 anni di età. Tuttavia studi 
controllati su ampie casistiche hanno evidenziato 
che tali alterazioni sono ugualmente distribuite tra 
persone che soffrono e che non soffrono di cefalea. 
Spondilosi o osteocondrosi non possono pertanto 
essere considerate di per sé una spiegazione del-
la cefalea. Un contesto simile appare valido anche 
per altri disturbi molto comuni, quali sinusiti cro-
niche, disturbi dell’articolazione temporo-mandi-
bolare e vizi di rifrazione oculare.
In assenza di criteri specifici, virtualmente ogni 
tipo di cefalea potrebbe essere classificato come  
11. Cefalea o dolore faciale attribuito a disturbi di cra-
nio, collo, occhi, orecchie, naso, seni paranasali, denti, 
bocca o altre strutture faciali o craniche. Non è suf-
ficiente elencare semplicemente le manifestazioni 
della cefalea per definirle, poiché queste manife-
stazioni non sono esclusive. Lo scopo dei criteri 
esposti in questo capitolo non è quello di descrive-
re le cefalee in tutti i possibili sotto-tipi e sotto-for-
me, ma piuttosto di stabilire delle precise relazioni 
causali, quando presenti, tra cefalea o dolore facia-
le e disturbi di cranio, collo, occhi, orecchie, naso, 
seni paranasali, denti, bocca e altre strutture faciali 
o craniche. Per questa ragione è stato necessario 
identificare dei criteri operativi strettamente speci-
fici per le cefalee a genesi cervicale e per quelle do-
vute alle cause descritte in questo capitolo. Non è 
stato possibile in questa sede prendere in conside-
razione test diagnostici la cui validità non sia stata 
confermata o per i quali non siano stati definiti i 
criteri di qualità. Piuttosto, lo scopo della revisione 
dei criteri è stato quello di motivare come compito 
futuro lo sviluppo di test diagnostici validi e affi-
dabili per stabilire delle relazioni causali specifi-
che tra cefalea e malattie cranio-cervicali.
Per questi motivi e a causa della varietà dei distur-
bi esaminati in questo capitolo è difficile formulare 
una serie di criteri per la cefalea e il dolore faciale 
attribuiti ad essi. Tuttavia nella maggior parte dei 
casi soddisfano i seguenti:
A. Cefalea o dolore faciale che soddisfi il criterio C
B. Segni clinici, laboratoristici e/o neuroradiolo-

gici di un disturbo o lesione di cranio, collo, oc-
chi, orecchie, naso, seni paranasali, denti, bocca 
o altra struttura faciale o cervicale conosciuta 
come causa valida cefalea

C. Il dolore può essere attribuito al disturbo o alla 
lesione con certezza

D. La cefalea non è meglio inquadrata da altra dia-
gnosi ICHD-3.



© International Headache Society 2018

ICHD-3 151 

11.1 Cefalea attribuita a disturbi del 
cranio
Codificato altrove: La cefalea provocata da un trau-
ma cranico è classificata nel capitolo 5. Cefalea at-
tribuita a trauma o lesione cranica e/o cervicale o uno 
dei suoi tipi.
Descrizione: Cefalea provocata da un disturbo o da 
una lesione delle ossa del cranio non traumatica.

Criteri diagnostici:
A. Qualunque cefalea che soddisfi il criterio C
B. Segni clinici, laboratoristici e/o radiologici di 

un disturbo o di una lesione delle ossa del cra-
nio che sia dimostrata essere causa di cefalea.

C. Evidenza del rapporto causa-effetto dimostrata 
da almeno due dei seguenti criteri:
1. la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con l’esordio del disturbo o con la 
comparsa della lesione delle ossa del cranio

2. uno od entrambi dei seguenti criteri:
a) la cefalea è peggiorata in modo signifi-

cativo parallelamente al peggioramento 
del disturbo o della lesione delle ossa del 
cranio

b) la cefalea è migliorata parallelamente al 
miglioramento del disturbo o della lesio-
ne delle ossa del cranio

3. la cefalea è aggravata dall’applicazione di 
una pressione in corrispondenza della lesio-
ne ossea del cranio

4. la cefalea è localizzata in corrispondenza 
della sede della lesione ossea del cranio

D. La cefalea non è meglio inquadrata da altra dia-
gnosi ICHD-3.

Commento: La maggior parte dei disturbi del cra-
nio (per es., anomalie congenite, fratture, tumori, 
metastasi) non è solitamente accompagnata da 
cefalea. Eccezioni importanti sono osteomielite, 
mieloma multiplo e morbo di Paget. La cefalea 
può anche essere causata da lesioni a carico della 
mastoide e da flogosi a livello della rocca petrosa.

11.2 Cefalea attribuita a disturbi del 
collo

Codificato altrove: La cefalea provocata da un trau-
ma cervicale è classificata nel capitolo 5. Cefalea at-
tribuita a trauma o lesione cranica e/o cervicale o uno 
dei suoi tipi.

Descrizione: Cefalea provocata da un disturbo non 
traumatico che interessa qualunque struttura del 
collo, comprendendo ossa, muscoli e altri tessuti 
molli.

11.2.1 Cefalea cervicogenica
Codificato altrove: Una cefalea con associazione di 
causa a fonti di dolore miofasciale cervicale (punti 
trigger miofasciali cervicali) può, quando rispon-
de ad altri criteri, essere classificata come 2.1.1 
Cefalea di tipo tensivo episodica sporadica associata a 
dolorabilità dei muscoli pericranici, 2.2.1 Cefalea di tipo 
tensivo episodica frequente associata a dolorabilità dei 
muscoli pericranici, 2.3.1 Cefalea di tipo tensivo cro-
nica associata a dolorabilità dei muscoli pericranici. A 
11.2.5 Cefalea attribuita a dolore cervicale miofasciale è 
una forma riportata nell’Appendice, in attesa del-
la dimostrazione che questo tipo di cefalea sia più 
strettamente legato ad altre cefalee cerviocogeni-
che piuttosto che a 2. Cefalea di tipo tensivo. Chia-
ramente ci sono molti casi in cui queste due cate-
gorie si sovrappongono, per cui la diagnosi può 
essere difficile.

Descrizione: Cefalea provocata da un disturbo del 
rachide cervicale e delle sue componenti ossea, 
discale e/o dei tessuti molli, usualmente ma non 
sempre accompagnata da dolore al collo.

Criteri diagnostici:
A. Qualunque cefalea che soddisfi il criterio C
B. Segni clinici, laboratoristici e/o radiologici1 di 

un disturbo o di una lesione del rachide cervi-
cale o dei tessuti molli del collo, che sia dimo-
strata essere causa di cefalea2

C. Evidenza del rapporto causa-effetto dimostrato 
da almeno due dei seguenti criteri:
1. la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con l’esordio del disturbo o con la 
comparsa della lesione cervicale

2. la cefalea è migliorata in modo significativo 
o è scomparsa parallelamente al migliora-
mento o alla remissione del disturbo o della 
lesione cervicale

3. la motilità del collo è ridotta e la cefalea peg-
giora in maniera significativa con le mano-
vre di provocazione

4. la cefalea scompare dopo blocco diagnostico 
di una struttura cervicale o di un nervo che 
ad essa si distribuisce

D. La cefalea non è meglio inquadrata da altra dia-
gnosi ICHD-33-5.

Note:
1. Reperti radiologici patologici del tratto superiore della co-

lonna cervicale sono frequenti in pazienti che non soffrono 
di cefalea; sono prove suggestive ma non sicure di causalità.

2. Tumori, fratture, infezioni e lesioni riferibili ad artrite reu-
matoide del tratto superiore del rachide cervicale non sono 
state formalmente riconosciute come cause di cefalea, tutta-
via sono accettate come cause valide secondo il criterio B in 
casi individuali. Spondilosi e osteocondriti cervicali possono 
o non possono essere accettate come cause valide secondo il 
criterio B, di nuovo in base alle situazioni individuali.
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3. Quando la causa è un dolore cervicale miofasciale, la cefalea 
dovrebbe venire classificata come 2. Cefalea di tipo tensivo; tut-
tavia in attesa di ulteriore evidenza nell’Appendice è presen-
te la diagnosi alternativa di A11.2.5 Cefalea attribuita a dolore 
cervicale miofasciale.

4. È stata suggerita l’esistenza di una cefalea causata da radi-
colopatia del tratto cervicale superiore e considerando l’at-
tualmente ben conosciuta convergenza tra il tratto cervicale 
superiore e il sistema nocicettivo trigeminale, questa appa-
re essere una causa logica di cefalea. In attesa di ulteriore 
evidenza questa diagnosi è riportata nell’Appendice come 
A11.2.4 Cefalea attribuita a radicolopatia cervicale superiore.

5. Caratteristiche che tendono a distinguere 11.2.1 Cefalea 
cervicogenica da 1. Emicrania e 2. Cefalea di tipo tensivo com-
prendono: dolore strettamente unilaterale, scatenamento 
della cefalea tipica da digitopressione sui muscoli del collo 
e dal movimento del capo e irradiazione postero-anteriore 
del dolore. Tuttavia queste possono essere caratteristiche 
di 11.2 Cefalea cervicogenica ma non sono esclusive e quindi 
non necessariamente indicano una relazione causale. Carat-
teristiche emicraniche come nausea, vomito, foto/fonofobia 
possono essere presenti in 11.2.1 Cefalea cervicogenica anche 
se in genere con un’intensità minore rispetto a 1. Emicrania e 
possono differenziare alcuni casi da 2. Cefalea di tipo tensivo.

11.2.2 Cefalea attribuita a tendinite 
retrofaringea
Descrizione: Cefalea provocata da infiammazione o 
calcificazione dei tessuti molli retrofaringei, gene-
ralmente indotta da stiramento o compressione dei 
muscoli prevertebrali del tratto cervicale superiore.

Criteri diagnostici
A. Qualunque cefalea che soddisfi il criterio C
B. Tendinite retrofaringea evidenziata alle inda-

gini radiologiche da edema dei tessuti molli 
prevertebrali del tratto superiore del rachide 
cervicale

C. Evidenza del rapporto causa-effetto dimostrata 
da almeno due dei seguenti criteri:
1. la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con l’esordio della tendinite re-
trofaringea o ha portato alla sua scoperta

2. uno od entrambi dei seguenti criteri:
a) la cefalea è peggiorata in modo signifi-

cativo parallelamente alla progressione 
della tendinite retrofaringea

b) la cefalea è migliorata o scomparsa paral-
lelamente al miglioramento o alla risolu-
zione della tendinite retrofaringea

3. la cefalea peggiora in modo significativo con 
l’estensione del collo, la rotazione del capo 
e/o la deglutizione1

4. è presente edema a livello dei processi tra-
sversi delle prime tre vertebre cervicali2

D. La cefalea non è meglio inquadrata da altra dia-
gnosi ICHD-33.

Note:
1. Sebbene l’estensione del collo aggravi costantemente il do-

lore, anche la rotazione del capo e la deglutizione possono 
accentuare la sintomatologia dolorosa.

2. I tessuti sovrastanti i processi traversi delle prime 3 vertebre 
cervicali sono usualmente edematosi alla palpazione

3. Prima di formulare la diagnosi di 11.2.2 Cefalea attribuita a 
tendinite retrofaringea occorre escludere una dissezione del 
tratto superiore dell’arteria carotide (o un’altra lesione a li-
vello o intorno all’arteria carotide).

Commenti: Nella tendinite retrofaringea la tempe-
ratura corporea e la velocità di eritrosedimentazio-
ne (VES) sono solitamente aumentate.
La calcificazione dei tessuti prevertebrali si evi-
denzia meglio con TAC o RM, ma può anche es-
sere evidenziata con le radiografie standard della 
colonna cervicale. In alcuni casi è stato aspirato dai 
tessuti prevertebrali edematosi materiale amorfo 
calcifico.

11.2.3 Cefalea attribuita a distonia  
cranio-cervicale
Descrizione: Cefalea provocata da distonia dei mu-
scoli del collo, con movimenti anormali o posizio-
ne viziata del collo e/o della testa dovuti ad ipe-
rattività muscolare.

Criteri diagnostici:
A. Dolore al collo e alla nuca che soddisfi il criterio 

C
B. La distonia cranio-cervicale è dimostrata dalla 

presenza di movimenti anormali o dalla posi-
zione viziata del collo e/o della testa dovuti 
all’iperattività muscolare

C. Evidenza del rapporto causa-effetto dimostrata 
da almeno due dei seguenti criteri:
1. il dolore si è sviluppato in stretta relazione 

temporale con l’esordio della distonia cra-
nio-cervicale

2. il dolore è peggiorato in modo significativo 
parallelamente alla progressione della disto-
nia cranio-cervicale

3. il dolore è migliorato o scomparso paralle-
lamente al miglioramento o alla risoluzione 
della distonia cranio-cervicale

4. la localizzazione del dolore corrisponde alla 
sede del muscolo o dei muscoli distonici

D. La cefalea non è meglio inquadrata da altra dia-
gnosi ICHD-3.

Commenti: Distonie focali della testa e del collo 
associate a 11.2.3 Cefalea attribuita a distonia cranio-
cervicale sono: distonia faringea, torcicollo spa-
smodico, distonia mandibolare, distonia linguale 
e una combinazione di distonie craniali e cervicali 
(distonia cranio-cervicale segmentaria). Il dolore è 
verosimilmente causato da una contrazione mu-
scolare localizzata e dalle conseguenti alterazioni 
di sensibilizzazione.
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11.3 Cefalea attribuita a disturbi 
oculari
Descrizione: Cefalea provocata da un disturbo che 
interessa uno o entrambi gli occhi.

11.3.1 Cefalea attribuita a glaucoma acuto 
ad angolo chiuso
Descrizione: Cefalea, in genere unilaterale, provo-
cata da un glaucoma ad angolo chiuso e associata 
ad altri sintomi e/o segni clinici della malattia.
Criteri diagnostici:
A. Qualunque cefalea che soddisfi il criterio C
B. Diagnosi di glaucoma acuto ad angolo stretto 

con evidenza di aumento della tonometria
C. Evidenza del rapporto causa-effetto dimostrata 

da almeno due dei seguenti criteri:
1. la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con l’esordio del glaucoma
2. la cefalea è peggiorata in modo significativo 

parallelamente all’aggravarsi del glaucoma
3. la cefalea è migliorata o scomparsa paralle-

lamente al miglioramento o alla risoluzione 
del glaucoma

4. la sede del dolore comprende l’occhio affetto
D. La cefalea non è meglio inquadrata da altra dia-

gnosi ICHD-3.

Commenti: Il glaucoma acuto ad angolo chiuso in 
genere provoca dolore all’occhio e/o periorbitario, 
perdita dell’acuità visiva (vista sfocata), iniezione 
congiuntivale ed edema, nausea e vomito.
Quando la pressione intraoculare supera i 30 mmHg 
il rischio di cecità aumenta drammaticamente, cosa 
che rende essenziale una diagnosi precoce.

11.3.2 Cefalea attribuita a vizi di rifrazione
Descrizione: Cefalea provocata da vizio (i) di ri-
frazione oculare, generalmente sintomatica dopo 
prolungati sforzi visivi.
Criteri diagnostici:
A. Qualunque cefalea che soddisfi il criterio C
B. Vizio/i di rifrazione non corretto (i) o erronea-

mente corretto (i) in uno od entrambi gli occhi
C. Evidenza del rapporto causa-effetto dimostrata 

da almeno due dei seguenti criteri:
1. la cefalea si è sviluppata e/o è peggiorata in 

modo significativo in stretta relazione tem-
porale con la comparsa o il peggioramento 
del (i) vizio/i di rifrazione

2. la cefalea è migliorata significativamente do-
po la correzione del (i) vizio/i di rifrazione

3. la cefalea è aggravata dal prolungato sforzo 
visivo alla distanza o secondo l’angolo in cui 
l’acuità visiva è compromessa

4. la cefalea migliora significativamente quan-
do lo sforzo visivo viene interrotto

D. La cefalea non è meglio inquadrata da altra dia-
gnosi ICHD-3.

Commenti: Molti pazienti con 11.3.2 Cefalea attribuita 
a vizio di rifrazione si rivolgono ad un oculista.
Anche se il vizio di rifrazione è causa di cefalea 
molto meno comunemente di quanto si creda, ne 
abbiamo qualche evidenza nei bambini come pure 
in un certo numero di casi di adulti.

11.3.3 Cefalea attribuita a disturbi flogistici 
dell’occhio
Descrizione: Cefalea provocata da disturbi flogistici 
dell’occhio come irite, uveite, sclerite o congiunti-
vite ed associata ad altri sintomi e/o segni clinici 
della malattia.
Criteri diagnostici:
A. Cefalea periorbitaria e dolore oculare che sod-

disfino il criterio C
B. Segni clinici, laboratoristici e/o radiologici di 

malattia infiammatoria oculare conosciuta co-
me causa di cefalea1

C. Evidenza del rapporto causa-effetto dimostrata 
da almeno due dei seguenti criteri:
1. la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con l’esordio del disturbo oculare
2. uno od entrambi i seguenti criteri:

a) la cefalea ha subito un significativo peg-
gioramento parallelamente all’aggravar-
si del disturbo oculare

b) la cefalea è migliorata o scomparsa paral-
lelamente al miglioramento o alla remis-
sione del disturbo oculare

3. uno od entrambi i seguenti criteri:
a) la cefalea migliora in modo significati-

vo dopo applicazione di anestetici topici 
all’occhio

b) la cefalea è peggiorata da una compres-
sione sull’occhio

4. in caso di disturbo oculare unilaterale, la ce-
falea è localizzata ipsilateralmente al distur-
bo stesso2

D. La cefalea non è meglio inquadrata da altra dia-
gnosi ICHD-3.

Note:
1. Malattie flogistiche oculari conosciute come causa di cefalea 

sono: irite, uveite, ciclite, sclerite, coroidite, congiuntivite e 
infiammazione corneale.

2. A causa della sovrapposizione dell’area nocicettiva e della 
convergenza (che determina un complesso riferimento del 
dolore) qualunque fonte oculare di dolore può provocare ce-
falea in qualunque regione del capo. Ciononostante quando 
la malattia infiammatoria oculare è unilaterale, la cefalea è 
probabile che sia localizzata ed ipsilaterale.

Commento: L’infiammazione oculare può assume-
re forme varie ed essere classificata secondo criteri 
anatomici (per es., iriti, cicliti, coroiditi), secondo il 
decorso (per es., acuta, subacuta, cronica), secon-
do la presunta causa (agenti infettivi endogeni o 
esogeni, fattori correlati al cristallino, eventi trau-
matici) o secondo il tipo di infiammazione (granu- 
lomatosa, non granulomatosa).
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11.3.4 Cefalea trocleare
Termini usati in precedenza: Cefalea attribuita a tro-
cleite.
Una malattia non-infiammatoria associata a di-
sfunzione della troclea, definita cefalea trocleare 
primaria, provoca dolore nelle regioni trocleare e 
temporo-parietale che peggiora con la sopraduzio-
ne dell’occhio. Questa forma viene diagnosticata 
e trattata in modo simile alla trocleite e pertanto 
inclusa in 11.3.4 Cefalea trocleare.
Descrizione: Cefalea, usualmente localizzata a li-
vello delle regioni frontale e/o periorbitaria, con o 
senza dolore all’occhio, causata da infiammazione 
o disfunzione peritrocleare. Spesso esacerbata dai 
movimenti dell’occhio.
Criteri diagnostici:
A. Cefalea frontale e/o periorbitale che soddisfi il 

criterio C
B. Segni clinici e/o neuroradiologici di infiamma-

zione o disfunzione del nervo trocleare incluso 
edema alla palpazione della troclea nella regio-
ne supero-mediale dell’orbita

C. Evidenza del rapporto causa-effetto dimostrato 
da almeno due dei seguenti criteri:
1. dolore oculare unilaterale
2. cefalea aggravata dai movimenti dell’occhio1

3. cefalea migliorata in modo significativo do-
po iniezione peritrocleare di anestetici locali 
o steroidi

4. in caso di trocleite unilaterale, cefalea loca-
lizzata ipsilateralmente al disturbo stesso

D. La cefalea non è meglio inquadrata da altra dia-
gnosi ICHD-3.

Nota:
1. Particolarmente dai movimenti verticali.

Commenti: La trocleite, definita come infiammazio-
ne della troclea e/o della guaina del muscolo obli-
quo superiore, può dare dolore all’occhio e cefalea 
frontale che sono aggravati dai movimenti dell’oc-
chio che interessano il muscolo obliquo superiore. 
Anche se non è comune, non è rara e deve essere 
presa in considerazione quando si valuta un dolo-
re periorbitario unilaterale.
La trocleite può anche scatenare un episodio di 
emicrania in pazienti affetti da 1. Emicrania, che 
deve essere classificato in base al tipo e sottotipo 
11.3.4 Cefalea trocleare può essere provocata dalla 
lettura.

11.4 Cefalea attribuita a disturbi 
dell’orecchio
Descrizione: Cefalea provocata da un disturbo in-
fiammatorio, neoplastico o di altro tipo che inte-
ressi una o entrambe le orecchie e associata ad altri 
sintomi e/o segni clinici della malattia.

Criteri diagnostici:
A. Qualunque cefalea che soddisfi il criterio C
B. Segni clinici, laboratoristici e/o radiologici di 

processi infettivi, lesioni neoplastiche o altri di-
sturbi irritativi di una od entrambe le orecchie 
che siano dimostrati essere causa di cefalea

C. Evidenza del rapporto causa-effetto dimostrata 
da almeno due dei seguenti criteri:
1. la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con l’esordio del disturbo o con la 
comparsa della lesione dell’orecchio

2. uno od entrambi i seguenti:
a) la cefalea è peggiorata in modo significa-

tivo parallelamente all’aggravarsi od alla 
progressione del disturbo o della lesione 
dell’orecchio

b) la cefalea è migliorata o scomparsa paral-
lelamente al miglioramento o alla remis-
sione del disturbo o della lesione dell’o-
recchio

3. la cefalea peggiora dopo applicazione di una 
compressione sull’orecchio/e affetto/e o 
sulle strutture periauricolari

4. in caso di disturbo o lesione unilaterale, la 
cefalea è localizzata ipsilateralmente allo 
stesso

D. La cefalea non è meglio inquadrata da altra dia-
gnosi ICHD-3.

Commento: Siccome l’area nocicettiva si sovrappo-
ne e converge nelle vie nocicettive del capo e del 
collo, appare evidente che un disturbo o una lesione 
dolorosa dell’orecchio può provocare cefalea. È al-
tamente improbabile che in queste condizioni possa 
manifestarsi cefalea in assenza di dolore all’orec-
chio, tipica manifestazione di patologia otologica.

11.5 Cefalea attribuita a disturbi del 
naso o dei seni paranasali
Termine usato in precedenza: Il termine “cefalea si-
nusale” (sinus headache) non è più in uso perché è 
stato utilizzato per indicare sia cefalee primarie sia 
cefalee che si riteneva fossero dovute a varie situa-
zioni che coinvolgevano il naso o i seni paranasali.

Descrizione: Cefalea provocata da un disturbo del 
naso e/o dei seni paranasali e associata ad altri 
sintomi e/o segni clinici della malattia.

11.5.1 Cefalea attribuita a rinosinusite acuta
Descrizione: Cefalea provocata da una rinosinusite 
acuta e associata ad altri sintomi e/o segni clinici 
della malattia.

Criteri diagnostici:
A. Qualunque cefalea che soddisfi il criterio C
B. Segni clinici, endoscopici nasali e/o neurora-

diologici di rinosinusite acuta
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C. Evidenza del rapporto causa-effetto dimostrata 
da almeno due dei seguenti criteri:
1. la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con l’esordio della rinosinusite
2. uno od entrambi i seguenti criteri:

a) la cefalea è peggiorata in modo significa-
tivo parallelamente all’aggravarsi della 
rinosinusite

b) la cefalea è migliorata o scomparsa paral-
lelamente al miglioramento o alla remis-
sione della rinosinusite

3. la cefalea peggiora dopo applicazione di una 
compressione sui seni paranasali

4. nel caso di rinosinusite unilaterale, la cefalea 
è localizzata ipsilateralmente alla stessa

D. La cefalea non è meglio inquadrata da altra dia-
gnosi ICHD-31.

Nota:
1. 1. Emicrania e 2. Cefalea di tipo tensivo possono essere confuse 

con 11.5.1 Cefalea attribuita a rinosinusite acuta a causa della 
localizzazione simile della cefalea e, nel caso dell’emicrania, 
a causa della frequente presenza di sintomi autonomici na-
sali. La presenza o l’assenza di secrezione nasale purulenta 
e/o altre caratteristiche diagnostiche della rinosinusite acuta 
aiutano a distinguere queste forme.

Commenti: Il dolore dovuto ad una patologia della 
mucosa nasale o delle strutture correlate è usual-
mente percepito a livello delle regioni frontale e 
faciale, ma può anche essere percepito più poste-
riormente. Il semplice riscontro di alterazioni ra-
diologiche da rinosinusite acuta , che correlano con 
la descrizione del dolore fatta dal paziente, non è 
sufficiente per formulare con sicurezza la diagnosi 
di 11.5.1 Cefalea attribuita a rinosinusite acuta. La ri-
sposta al trattamento con anestetico locale aumen-
ta l’evidenza ma può non essere patognomonica.
Un episodio di 1.Emicrania può essere scatenato o 
peggiorato da una patologia nasale o sinusale.

11.5.2 Cefalea attribuita a rinosinusite 
cronica o ricorrente
Descrizione: Cefalea provocata da un’infezione 
cronica o un disturbo infiammatorio dei seni para-
nasali e associata ad altri sintomi e/o segni clinici 
della malattia.

Criteri diagnostici:
A. Qualunque cefalea che soddisfi il criterio C
B. Segni clinici, endoscopici nasali e/o radiologici 

di presente o pregressa infezione o di altri pro-
cessi infiammatori a carico dei seni paranasali

C. Evidenza del rapporto causa-effetto dimostrata 
da almeno due dei seguenti criteri:
1. la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con l’esordio della rinosinusite 
cronica

2. la cefalea peggiora e si attenua parallela-
mente all’entità della congestione sinusale e 
di altri sintomi di rinosinusite cronica

3. la cefalea peggiora dopo applicazione di una 
compressione sui seni paranasali

4. nel caso di rinosinusite unilaterale, la cefalea 
è localizzata ipsilateralmente alla stessa

D. La cefalea non è meglio inquadrata da altra dia-
gnosi ICHD-3.

Commento: È stata posta la domanda se una sinu-
site cronica può provocare una cefalea persisten-
te. Recenti studi sembrano confermare l’esistenza 
di questo rapporto causa-effetto.Tuttavia le alte-
razioni osservate sulle immagini radiologiche o 
endoscopiche nasali anche se correlano con la de-
scrizione del dolore del paziente non sono di per 
loro sufficienti per garantire la diagnosi di 11.5.2 
Cefalea attribuita a rinosinusite cronica o ricorrente

11.6  Cefalea attribuita a disturbi dei 
denti
Descrizione: Cefalea provocata da un disturbo dei 
denti.
Criteri diagnostici:
A. Qualunque cefalea che soddisfi il criterio C
B. Segni clinici e/o radiologici di un disturbo o di 

lesione di uno o più denti, che siano dimostrati 
essere causa di cefalea

C. Evidenza del rapporto causa-effetto dimostrato 
da almeno due dei seguenti criteri:
1. la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con l’esordio del disturbo o con la 
comparsa della lesione

2. uno od entrambi i seguenti criteri:
a) la cefalea è peggiorata in modo signifi-

cativo parallelamente all’aggravarsi del 
disturbo o della lesione

b) la cefalea è migliorata o scomparsa paral-
lelamente al miglioramento o alla risolu-
zione del disturbo o della lesione

3. la cefalea è peggiorata da palpazione, son-
daggio o applicazione di una compressione 
sul (i) dente(i) affetto (i)

4. nel caso di disturbo o lesione unilaterale, la 
cefalea è localizzata ipsilateralmente ad esso

D. La cefalea non è meglio inquadrata da altra dia-
gnosi ICHD-3.

Commento: I disturbi dei denti usualmente provoca-
no mal di denti e/o dolore faciale, ma il dolore può 
venire riferito anche al capo. Le cause più comuni 
di 11.6 Cefalea attribuita a disturbi dei denti sono in-
fezioni o ascessi endodontici o peridontali o irrita-
zioni traumatiche come pericoroniti intorno ad un 
dente del giudizio inferiore erotto parzialmente.

11.7  Cefalea attribuita a disturbi 
dell’articolazione temporo- 
mandibolare (ATM)
Codificato altrove: Una malattia della mandibola 
più che un disturbo temporo-mandibolare, come 
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un tumore maligno della mandibola, un’osteomie-
lite o una frattura, provocano un dolore localizza-
to che può irradiarsi alla faccia e al capo, raramen-
te solo cefalea. Quando, in questi casi, compare 
cefalea deve essere classificata come 11.9 Cefalea o 
dolore faciale attribuito ad altri disturbi di cranio, collo, 
occhi, orecchie, naso, seni paranasali, denti, bocca o al-
tra struttura faciale o cervicale.

Descrizione: Cefalea provocata da un disturbo delle 
strutture della regione temporo-mandibolare.

Criteri diagnostici:
A. Qualunque cefalea1 che soddisfi il criterio C
B. Segni clinici di una patologia dolorosa che col-

pisce elementi dell’articolazione temporo-man-
dibolare (ATM), dei muscoli masticatori e/o di 
altre strutture associate da uno o entrambi i lati

C. Evidenza del rapporto causa-effetto dimostrato 
da almeno due dei seguenti criteri:
1. la cefalea si è sviluppata in stretta relazio-

ne temporale con l’esordio del disturbo 
dell’ATM o ha condotto alla sua identifica-
zione

2. la cefalea è peggiorata da movimenti della 
mandibola, funzione della mandibola (es. 
chewing), e/o parafunzione della mandibo-
la (es. bruxismo)

3. all’esame fisico la cefalea è provocata dalla 
palpazione del muscolo temporale e/o dal 
movimento passivo della mandibola

D. La cefalea non è meglio inquadrata da altra dia-
gnosi ICHD-32.

Note:
1. Usualmente localizzata a livello della regione temporale da 

uno o entrambi i lati.
2. C’è qualche sovrapposizione tra 11.7 Cefalea attribuita a di-

sturbo temporo-mandibolare (ATM) che origina da tensione 
muscolare e 2. Cefalea di tipo tensivo. Quando la diagnosi di 
ATM è incerta la cefalea deve essere classificata come 2. Cefa-
lea di tipo tensivo o uno dei suoi tipi o sottotipi (verosimilmen-
te con associata dolorabilità dei muscoli pericranici).

Commenti: La cefalea in 11.7 Cefalea attribuita a di-
sturbo temporo-mandibolare (ATM) è in genere pre-
valente a livello di regione(i) temporale, area(e) 
preauricolare(i), faccia e muscolo(i) massetere(i). 
Può essere unilaterale ma è verosimilmente bilate-
rale quando la patologia sottostante coinvolge en-
trambe le regioni temporo-mandibolari. Il dolore 
alla faccia è comune; dopo il mal di denti ATM è la 
causa più comune di dolore faciale.
Il dolore è provocato da dislocazione del disco, 
osteoartrite articolare, malattia degenerativa e/o 
ipermobilità e dolore miofasciale regionale.
La diagnosi di ATM può essere difficile, ci sono 
infatti alcune controversie che riguardano la relati-
va importanza dei dati clinici e radiografici. Si rac-
comanda l’uso dei criteri diagnostici formulati dal 
International RDC/TMD Consortium Network 
and Orofacial Pain Special Interest Group.

11.8 Cefalea o dolore faciale 
attribuiti ad infiammazione del 
legamento stiloideo
Termine usato in precedenza: Sindrome di Eagle.
Descrizione: Cefalea unilaterale con dolore esteso a 
collo, faringe e/o faccia provocata da un’infiam-
mazione del legamento stiloideo e usualmente 
provocata o esacerbata dalla rotazione del capo.
Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi forma di dolore al capo, al collo, fa-

ringeo o faciale che soddisfi il criterio C1

B. Segni radiografici di legamento stiloideo calci-
ficato o allungato

C. Evidenza del rapporto causa-effetto dimostrata 
da almeno due dei seguenti criteri:
1. il dolore è scatenato o aggravato dalla digi-

topressione del legamento stiloideo
2. il dolore è scatenato o aggravato dai movi-

menti di rotazione del capo
3. il dolore è migliorato in modo significativo 

dall’iniezione di anestetico locale nel lega-
mento stiloideo o dopo stiloidectomia

4. il dolore è localizzato ipsilateralmente al le-
gamento stiloideo infiammato

D. La cefalea non è meglio inquadrata da altra dia-
gnosi ICHD-3.

Nota:
1. 11.8 Cefalea o dolore faciale attribuiti ad infiammazione del lega-

mento stiloideo è generalmente localizzata a livello di orofa-
ringe, collo e/o faccia, ma alcuni pazienti provano una cefa-
lea più diffusa.

11.9  Cefalea o dolore faciale 
attribuiti ad altri disturbi di cranio, 
collo, occhi, orecchie, naso, seni 
paranasali, denti, bocca o altre 
strutture faciali o cervicali
Descrizione: Cefalea e/o dolore faciale provocati da 
un disturbo di cranio, collo, occhi, orecchie, naso, 
seni paranasali, denti, bocca o altre strutture faciali 
o cervicali non descritte in precedenza.
Criteri diagnostici:
A. Qualunque forma di cefalea o dolore faciale che 

soddisfi il criterio C
B. Diagnosi di un disturbo o lesione di cranio, col-

lo, occhi, orecchie, naso, seni paranasali, denti, 
bocca o altre strutture faciali o cervicali diversi 
da quelli elencate nei paragrafi precedenti ma 
che siano dimostrati essere causa di cefalea

C. Evidenza del rapporto causa-effetto dimostrata 
da almeno due dei seguenti criteri:
1. la cefalea e/o il dolore faciale si sono svilup-

pati in stretta relazione temporale con l’e-
sordio del disturbo o con la comparsa della 
lesione
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2. uno od entrambi i seguenti:
a) la cefalea e/o il dolore faciale sono peg-

giorati in modo significativo parallela-
mente all’aggravarsi del disturbo o del- 
la lesione

b) la cefalea e/o il dolore faciale sono mi-
gliorati o scomparsi parallelamente al 
miglioramento o alla risoluzione del di-
sturbo o della lesione

3. la cefalea e/o il dolore faciale sono aggravati 
dalla digitopressione nella sede di lesione

4. la cefalea e/o il dolore faciale sono localizza-
ti nella stessa sede della lesione

D. La cefalea non è meglio inquadrata da altra dia-
gnosi ICHD-3.
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12. Cefalea attribuita a disturbo 
psichiatrico
Codificate altrove: Cefalea attribuita ad uso di so-
stanze (ad es. dipendenza), cefalea attribuita a 
sospensione di sostanze, cefalea attribuita ad in-
tossicazione acuta e cefalea attribuita ad eccessivo 
uso di farmaci sono tutte codificate come tipi e sot-
totipi di 8. Cefalea attribuita all’uso di una sostanza o 
alla sua sospensione.

Commento generale:
Primaria, secondaria o entrambe? Le cefalee sono fre-
quenti e lo sono anche i disturbi psichiatrici. Quin-
di è prevedibile una frequente comorbidità di tipo 
casuale. Tuttavia può esistere una relazione causale 
tra un disturbo psichiatrico e l’insorgenza di una 
nuova cefalea o un significativo peggioramento di 
una cefalea preesistente. Le regole generali per l’at-
tribuzione della cefalea ad un altro disturbo vengo-
no applicate anche a 12. Cefalea attribuita a disturbo 
psichiatrico ma con qualche adattamento.
1. Quando una nuova cefalea si verifica per la pri-

ma volta in stretta relazione temporale con un 
disturbo psichiatrico e il rapporto di causalità è 
confermato, la cefalea è codificata come cefalea 
secondaria attribuita a quel disturbo. Questo ri-
mane vero anche quando la nuova cefalea ha le 
caratteristiche di una qualsiasi cefalea primaria 
classificata nella Parte Prima della ICHD-3

2. Quando una preesistente cefalea con caratteristi-
che di cefalea primaria peggiora significativamente 
(in genere per peggioramento significativo si in-
tende un incremento di almeno due volte dell’in-
tensità e/o della durata) in stretta relazione tem-
porale con un disturbo psichiatrico e il rapporto 
di causalità è confermato, si deve attribuire sia la 
diagnosi iniziale che quella di 12. Cefalea attribu-
ita a disturbo psichiatrico (o a uno dei suoi sotto-
tipi) purché ci sia una buona evidenza che quel 
disturbo possa causare cefalea.

3. Quando non può essere confermata una rela-
zione causale in ogni caso, la preesistente cefa-
lea primaria e il disturbo psichiatrico devono 
essere diagnosticati separatamente.

Finora non è mai stata descritta una cefalea cronica 
attribuita a disturbo psichiatrico che persista dopo 
la risoluzione del disturbo psichiatrico.

Introduzione
Le evidenze a supporto di cause psichiatriche di 
cefalea sono scarse. Quindi le categorie diagnosti-
che di questa sezione della classificazione sono li-
mitate a quei pochi casi in cui la cefalea si verifica 
in un contesto e come diretta conseguenza di una 
condizione psichiatrica che è noto possa manife-
starsi con il sintomo cefalea.

I criteri diagnostici devono essere abbastanza re-
strittivi da escludere casi falsi positivi ma devono 
avere una soglia sufficientemente bassa da inclu-
dere la maggioranza dei pazienti affetti. Nella 
maggior parte dei casi di 12. Cefalea attribuita a di-
sturbo psichiatrico la diagnosi si basa sulla anam-
nesi e sull’esame psichiatrico piuttosto che su bio-
markers.
Naturalmente le cefalee si possono associare ai di-
sturbi psichiatrici senza che vi sia alcuna connes-
sione causale.
Le cefalee si possono associare a numerosi di-
sturbi psichiatrici tra cui i disturbi depressivi (di-
sturbo depressivo maggiore singolo o ricorrente, 
disturbo depressivo persistente), disturbi d’ansia 
(disturbo d’ansia da separazione, disturbo di pa-
nico, disturbo d’ansia sociale, disturbo d’ansia ge-
neralizzata) e disturbi correlati a trauma o stress 
(disturbo reattivo da attaccamento, disturbo acuto 
da stress, disturbo post traumatico da stress e di-
sturbo dell’adattamento). In tali casi, quando non 
c’è evidenza di relazione causale, la cefalea ed il 
disturbo psichiatrico devono essere diagnosticati 
separatamente.
Comunque i dati epidemiologici mostrano che la 
comorbidità fra cefalee e disturbi psichiatrici è più 
frequente di quanto ci si aspetterebbe da un feno-
meno casuale. Fattori patogenetici comuni posso-
no causare o predisporre ad entrambi i disturbi. In 
alternativa o in aggiunta, fattori confondenti pos-
sono far sì che la comorbidità sia sovrastimata (per 
esempio è più probabile che ai pazienti che hanno 
una determinata diagnosi vengano diagnosticate 
anche altre condizioni patologiche semplicemente 
perché essi effettuano maggiori controlli medici).
Sono anche possibili reali associazioni causali, 
con la cefalea che causa il disturbo psichiatrico, il 
disturbo psichiatrico che causa cefalea, o con in-
fluenza reciproca (bidirezionale) fra la cefalea ed il 
disturbo psichiatrico.
In questo contesto, sebbene sia stato suggerito che 
la cefalea che si verifichi esclusivamente in asso-
ciazione con alcuni disturbi psichiatrici comuni, 
come i disturbi depressivi, i disturbi d’ansia e i 
disturbi correlati a trauma o stress, debba essere 
attribuita a questi disturbi, persistono incertezze 
per la relativa carenza di evidenze sulla causalità.
Pertanto i criteri diagnostici per le cefalee attribui-
te a questi ed altri disturbi, esclusi due, rimangono 
in Appendice. È necessario chiarire ulteriormente 
i meccanismi sottostanti a queste associazioni cau-
sali per giungere a conclusioni sicure.
Le evidenze scientifiche suggeriscono che un di-
sturbo psichiatrico comorbido tende a peggiorare 
il decorso di 1. Emicrania e 2. Cefalea di tipo tensivo, 
aumentando la frequenza e l’intensità della cefalea 
e/o rendendola meno responsiva al trattamento. 
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Quindi l’identificazione e il trattamento di qualsi-
asi condizione psichiatrica che si manifesti in co-
morbidità sono importanti per l’appropriato trat-
tamento della cefalea.
Nei bambini e negli adolescenti, le cefalee primarie 
(1. Emicrania, 2.2 Cefalea di tipo tensivo episodica fre-
quente e soprattutto 2.3 Cefalea di tipo tensivo cronica) 
sono spesso comorbide con disturbi psichiatrici. I 
disturbi del sonno, il disturbo post-traumatico da 
stress (PTSD), il disturbo d’ansia sociale (fobia sco-
lastica), il disturbo da deficit di attenzione/iperat-
tività (ADHD), il disturbo della condotta, i disturbi 
dell’apprendimento, l’enuresi, l’encopresi, il distur-
bo da tic dovrebbero essere attentamente ricercati 
e trattati, considerato il loro impatto negativo sulla 
disabilità e la prognosi della cefalea pediatrica.
Per accertare se una cefalea debba essere o meno 
attribuita ad un disturbo psichiatrico è necessario 
prima di tutto determinare se ci sia un disturbo 
psichiatrico concomitante. Si raccomanda di in-
dagare in tutti i pazienti con cefalea i sintomi dei 
disturbi psichiatrici più frequenti come i disturbi 
ansiosi e depressivi. Quando si sospetta che un 
disturbo psichiatrico possa essere causa di un di-
sturbo cefalalgico, si raccomanda la valutazione di 
uno psichiatra o di uno psicologo esperto.

12.1 Cefalea attribuita a disturbo da 
somatizzazione1

Descrizione: Cefalea che si verifica come parte della 
sintomatologia di presentazione di un disturbo di 
somatizzazione.

Criteri diagnostici:
A. Ogni cefalea rispondente al criterio C
B. Diagnosi di disturbo di somatizzazione1 secon-

do entrambi i seguenti:
1. storia di molteplici disturbi fisici esorditi pri-

ma dei 30 anni di età, che non sono piena-
mente attribuibili a una condizione medica 
conosciuta o che, anche nel caso sia presente 
una patologia medica correlata, sono ecces-
sivi rispetto a quanto ci si aspetterebbe all’a-
namnesi, all’esame clinico o a risultati di la-
boratorio.

2. nel corso del disturbo, tutti i seguenti:
a) almeno quattro sintomi dolorosi localiz-

zati in quattro diverse sedi o durante 4 
differenti funzioni (ad esempio a livello 
di: testa, torace, schiena, addome, arti-
colazioni, arti e/o retto oppure durante: 
mestruazioni, rapporti sessuali e/o min-
zione)

b) almeno due sintomi gastrointestinali a 
carattere non doloroso (ad es. nausea, 
gonfiore, vomito non gravidico, diarrea, 
e/o intolleranza a numerosi cibi)

c) almeno un sintomo della sfera sessuale a 
carattere non doloroso (ad es. indifferen-
za sessuale, disfunzione erettile o eiacu-
latoria, irregolarità mestruali, eccessivo 
sanguinamento mestruale e/o vomito 
per tutta la gravidanza)

d) almeno un sintomo pseudo-neurologico 
non limitato al dolore (ad es. sintomi di 
conversione come difficoltà di coordina-
zione o disturbi dell’equilibrio, paralisi 
o ipostenia muscolare localizzata, diffi-
coltà a deglutire o nodo alla gola, afonia, 
ritenzione urinaria, allucinazioni, perdita 
di sensibilità tattile o nocicettiva, diplo-
pia, cecità, sordità, convulsioni, sintomi 
dissociativi come amnesia e/o perdita di 
coscienza diversa da svenimento)

C. Evidenza di una relazione causale dimostrata 
dalla presenza di almeno uno dei seguenti:
1. la cefalea evolve o peggiora significativa-

mente in intensità parallelamente allo svi-
luppo di altri sintomi somatici attribuiti al 
disturbo di somatizzazione

2. la cefalea rimane costante o va in remissione 
parallelamente alle fluttuazioni degli altri 
sintomi somatici attribuiti al disturbo di so-
matizzazione

3. la cefalea va in remissione parallelamente 
alla remissione degli altri sintomi somatici 
attribuiti al disturbo di somatizzazione

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Nota:
1. Si noti che il disturbo da somatizzazione di per sé non è in-

cluso nella quinta edizione del Manuale Diagnostico e Sta-
tistico dei Disturbi Mentali (DSM-5), la più recente revisio-
ne del manuale diagnostico dell’Associazione Psichiatrica 
Americana, pubblicata nel 2013; esso è stato rimpiazzato dal 
Disturbo da Sintomi Somatici, caratterizzato da uno o più sin-
tomi somatici associati a pensieri sproporzionati e persistenti 
sulla gravità dei sintomi, a persistenti elevati livelli di ansie-
tà riguardante lo stato di salute o i sintomi, e/o eccessivo 
tempo ed energie dedicate a questi sintomi o preoccupazioni 
per lo stato di salute. Data l’enorme eterogeneità di questa 
categoria (per esempio include sia individui con cefalea che 
si preoccupano in maniera sproporzionata della gravità della 
cefalea sia i classici casi di disturbo da somatizzazione con 
un pattern permanente di molteplici sintomi somatici che in-
cludono la cefalea), si è deciso di attribuire la diagnosi solo 
ai casi in cui la cefalea è parte di un più ampio pattern di 
molteplici sintomi somatici. Quindi la ICHD-3 continua a 
fare riferimento alla definizione del DSM-IV di disturbo da 
somatizzazione.

Commento: Il disturbo da somatizzazione è caratte-
rizzato da una combinazione di molteplici sintomi 
angoscianti e da una risposta eccessiva o mala-
dattativa a questi sintomi o alle relative preoccu-
pazioni di salute. I sintomi includono problemi o 
disfunzioni gastriche e/o intestinali, mal di schie-
na, dolore a braccia, gambe o articolazioni, cefa-
lea, dolore toracico e/o dispnea, vertigini, astenia 
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e/o spossatezza, disturbi del sonno. La sofferen-
za del paziente è autentica, sia essa clinicamente 
spiegabile o no. I pazienti tipicamente avvertono 
senso di angoscia e compromissione funzionale. I 
sintomi possono associarsi o meno a patologie me-
diche generali o a disturbi psichiatrici. Ci può es-
sere elevata utilizzazione di assistenza medica che 
raramente allevia la preoccupazione del paziente. 
Dal punto di vista clinico molti di questi pazienti 
sembrano resistenti alle terapie e nuovi interventi 
o terapie possono solo esacerbare la manifestazio-
ne dei sintomi o provocare nuovi effetti collaterali 
e complicazioni. Alcuni pazienti sentono che la va-
lutazione clinica e il trattamento sono inadeguati.

12.2 Cefalea attribuita a disturbo 
psicotico
Descrizione: Cefalea come manifestazione di un de-
lirio il cui contenuto si riferisce ad un meccanismo 
che il paziente è convinto possa spiegare la cefalea 
(per es. la cefalea è causata da un dispositivo im-
piantato in testa dagli alieni).

Criteri diagnostici:
A. Ogni cefalea rispondente al criterio C
B. Presenza di un delirio il cui contenuto riguarda 

un meccanismo che spiegherebbe la cefalea1

C. Evidenza di una relazione causale come dimo-
strato da uno o entrambi i seguenti:
1. la cefalea si presenta nel contesto del delirio 

o subito dopo, o porta alla sua diagnosi
2. la cefalea si risolve con la remissione clinica 

del delirio
D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-32.

Note: 
1. Per esempio il paziente è convinto che un dispositivo sia sta-

to impiantato nella sua testa e che sia la causa della cefalea 
oppure è convinto di essere affetto da un tumore cerebrale 
che causa la cefalea nonostante prove inconfutabili del con-
trario.

2. Quando un paziente sviluppa prima una cefalea (per es. 
una delle cefalee primarie classificate nella Parte Prima della 
ICHD-3) e successivamente fornisce una spiegazione delirante 
della cefalea, come ad esempio che essa sia causata da un 
tumore cerebrale nonostante non vi siano evidenze mediche 
a supporto di tale spiegazione, la cefalea non può essere at-
tribuita al disturbo psichiatrico; la cefalea deve essere invece 
codificata come cefalea primaria e al paziente deve essere 
attribuita la diagnosi aggiuntiva di disturbo delirante di tipo 
somatico.

Commento: I deliri sono convinzioni fisse false, ba-
sate su interpretazioni errate della realtà che sono 
mantenute fermamente nonostante evidenti prove 
del contrario. Essi possono consistere nella falsa 
convinzione di essere affetti da una grave malattia 
che causi la cefalea (ad esempio un tumore cere-
brale o un aneurisma) nonostante ripetute prove 

ed appropriate e autorevoli rassicurazioni che non 
è presente alcuna patologia. Il contenuto del deli-
rio può essere molto bizzarro, come l’idea che un 
trasmettitore sia stato impiantato chirurgicamente 
nella testa del paziente e causi cefalea.
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   13  LESIONI DOLOROSE DEI NERVI  
  CRANICI E ALTRI DOLORI FACIALI
13.1 Dolore attribuito a lesione o malattia  
  del nervo trigemino
 13.1.1 Nevralgia trigeminale  
  13.1.1.1 Nevralgia trigeminale classica
          13.1.1.1.1 Nevralgia trigeminale classica,  
               esclusivamente parossistica
          13.1.1.1.2 Nevralgia trigeminale classica  
       con dolore persistente 
       concomitante
           13.1.1.2 Nevralgia trigeminale secondaria
          13.1.1.2.1 Nevralgia trigeminale  
       attribuita a sclerosi multipla
              13.1.1.2.2 Nevralgia trigeminale attribuita 
       a lesione occupante spazio
    13.1.1.2.3 Nevralgia trigeminale  
                     attribuita ad altra causa
    13.1.1.3 Nevralgia trigeminale idiopatica
    13.1.1.3.1 Nevralgia trigeminale idiopatica, 
                     esclusivamente parossistica
          13.1.1.3.2 Nevralgia trigeminale 
                                 idiopatica con dolore 
                                 persistente concomitante
 13.1.2 Neuropatia trigeminale dolorosa
     13.1.2.1 Neuropatia trigeminale dolorosa 
            attribuita a Herpes zoster 
     13.1.2.2 Nevralgia trigeminale post-herpetica
     13.1.2.3 Neuropatia trigeminale dolorosa 
             post-traumatica
     13.1.2.4 Neuropatia trigeminale dolorosa 
             attribuita ad altra malattia
     13.1.2.5 Neuropatia trigeminale dolorosa 
             idiopatica
13.2 Dolore attribuito a lesione o malattia  
 del nervo glossofaringeo
 13.2.1 Nevralgia glossofaringea
     13.2.1.1 Nevralgia glossofaringea classica
     13.2.1.2 Nevralgia glossofaringea secondaria
     13.2.1.3 Nevralgia glossofaringea idiopatica
 13.2.2 Neuropatia glossofaringea dolorosa
    13.2.2.1 Neuropatia glossofaringea dolorosa 

            attribuita a causa nota 

    13.2.2.2 Neuropatia glossofaringea dolorosa 
            idiopatica
13.3 Dolore attribuito a lesione o malattia  
 del nervo intermedio
 13.3.1 Nevralgia del nervo intermedio
     13.3.1.1 Nevralgia del nervo intermedio   
             classica
     13.3.1.2 Nevralgia del nervo intermedio 
             secondaria
     13.3.1.3 Nevralgia del nervo intermedio 
             idiopatica
       13.3.2 Neuropatia dolorosa del nervo  
            intermedio
     13.3.2.1 Neuropatia dolorosa del nervo  
             intermedio attribuita a Herpes zoster
     13.3.2.2 Nevralgia post-herpetica del nervo 
             intermedio
      13.3.2.3 Neuropatia dolorosa del nervo 
              intermedio attribuita ad altra   
              malattia
      13.3.2.4 Neuropatia dolorosa del nervo 
              intermedio idiopatica
13.4 Nevralgia occipitale
13.5 Sindrome collo-lingua  
  (Neck-tongue syndrome)
13.6 Neurite ottica dolorosa
13.7 Cefalea attribuita a paralisi ischemica di un 
  nervo oculomotore
13.8  Sindrome di Tolosa–Hunt
13.9 Sindrome paratrigeminale oculosimpatica  
  (di Raeder)
13.10 Neuropatia oftalmoplegica dolorosa 
    ricorrente
13.11 Sindrome della bocca che brucia  
    (Burning mouth syndrome)
13.12 Dolore faciale idiopatico persistente (PIFP)
13.13 Dolore neuropatico centrale
 13.13.1 Dolore neuropatico centrale attribuito  
        a Sclerosi Multipla (SM)
 13.13.2 Dolore centrale post-ictus (CPSP)
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13 Lesioni dolorose dei nervi  
 cranici e altri dolori faciali
Introduzione
Questo capitolo stabilisce un sistema di classifi-
cazione delle lesioni dolorose dei nervi cranici e 
degli altri dolori faciali basato su un consenso 
tra la International Headache Society (IHS) e la 
International Association for the Study of Pain 
(IASP).
La nosologia attualmente in uso per classificare i 
dolori dei nervi cranici non coglie completamente 
le sottili differenze tra le varie condizioni. Tuttavia, 
piuttosto che abbandonare molti termini diagno-
stici consolidati, questa classificazione li mantiene, 
fornendo definizioni dettagliate per le diagnosi 
differenziali ed i tipi, sottotipi e sottoforme.
Le fibre afferenti ai nervi trigeminale, intermedio, 
glossofaringeo e vago, insieme alle radici cervicali 
superiori attraverso i nervi occipitali, convergo-
no gli input nocicettivi alle vie centrali nel tronco 
dell’encefalo e alle aree cerebrali che processano 
la nocicezione ed il dolore nella testa e nel collo. Il 
cervello percepisce il dolore nelle aree innervate.
Il dolore può manifestarsi in molte forme che si 
pensa riflettano le differenze neuropatofisiologi-
che, sebbene non se ne conoscano approfondita-
mente i dettagli.
Quel che è certo è che i dolori neuropatici facia-
li possono essere classificati in base alle distinte 
caratteristiche cliniche e all’eziologia. Centrale in 
questa impostazione è il definire clinicamente all’i-
nizio il gruppo diagnostico principale in cui possa 
rientrare meglio il dolore del paziente e poi effet-
tuare una diagnosi eziologica strumentale dei tipi 
e sottotipi con le conseguenti scelte terapeutiche.
Ci sono diversi assi di classificazione:
a) Sindromica: nevralgia o neuropatia
Ad esempio, la separazione tra nevralgia trige-
minale e neuropatia trigeminale dovrebbe essere 
interpretata come un modo pragmatico di distin-
guere le condizioni in cui le presentazioni cliniche 
e gli approcci terapeutici differiscono, mentre le 
due condizioni non possono essere classificate sul-
la base delle conoscenze attuali sulla patologia e 
la fisiopatologia. Lo stesso concetto si applica alle 
condizioni dolorose associate con i nervi glossofa-
ringeo e intermedio.
Una causa importante del dolore dei nervi crani-
ci è l’herpes zoster. Sebbene il dolore trigeminale 
conseguente all’herpes zoster probabilmente por-
ti a diversi tipi di modificazioni patologiche nelle 
vie trigeminali (“nocicezione irritabile” rispetto a 
“deafferentazione”), i dati disponibili sono troppo 
limitati per poterli classificare come nevralgia ri-
spetto a neuropatia. Per questo viene mantenuto il 
termine ben consolidato di nevralgia post-erpetica.

b) Localizzazione: dolore neuropatico centrale o 
periferico
Una lesione o un’attivazione ingiustificata di que-
sti nervi (dolore neuropatico periferico) o delle lo-
ro vie centrali (dolore neuropatico centrale) deter-
mina un dolore neuropatico nel volto.
c) Eziologia: classica, idiopatica o secondaria
La causa di un dolore neuropatico può essere 
chiara, come l’infezione da virus varicella-zoster o 
un’anomalia strutturale (come una placca di scle-
rosi multipla) dimostrata all’imaging: questo dolo-
re è definito secondario ed attribuito ad una causa. 
In altri casi non ci sono cause apparenti (definito 
idiopatico).
Per le nevralgie trigeminale, del glossofaringeo e 
dell’intermedio, il termine classica è riservato ai ca-
si in cui l’imaging o la chirurgia dimostrano una 
compressione vascolare dei rispettivi nervi. Per la 
precisione, le nevralgie classiche sono secondarie 
(alla compressione neurovascolare), ma è utile se-
pararle dalle altre cause sulla base delle più ampie 
opzioni terapeutiche e della fisiopatologia nervosa 
potenzialmente diversa.

13.1 Dolore attribuito a lesione  
o malattia del nervo trigemino

13.1.1. Nevralgia trigeminale
Descrizione: Un disturbo caratterizzato da dolori 
ricorrenti unilaterali di breve durata a tipo scossa 
elettrica, ad esordio e termine improvvisi, limitato 
alla distribuzione di una o più divisioni del nervo 
trigemino e scatenato da stimoli innocui. Può svi-
lupparsi senza cause apparenti o essere il risultato 
di un altro disturbo diagnosticato. Inoltre, può co-
esistere un dolore persistente di intensità modera-
ta nella/e regione/i della/e divisione/i affetta/e.

Terminologia utilizzata in precedenza: Tic douloureux, 
nevralgia trigeminale primaria.

Criteri diagnostici:
A. Attacchi ricorrenti di dolore faciale unilaterale 

nella/e distribuzione/i di uno o più divisioni 
del nervo trigemino, senza irradiazione oltre la 
distribuzione trigeminale1, che soddisfino i cri-
teri B e C

B. Il dolore presenta tutte le seguenti caratteristi-
che:
1. durata da frazioni di secondo a 2 minuti2

2. intensità severa3

3. a tipo scossa elettrica, lancinante, trafittivo o 
puntorio

C. Precipitato da stimoli faciali innocui sulla di-
stribuzione trigeminale affetta4

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.
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Note:
1. In pochi pazienti, il dolore può irradiarsi ad un’altra divisio-

ne ma rimane circoscritto nei dermatomeri trigeminali.
2. La durata può cambiare nel tempo, con allungamento dei 

parossismi. Una minoranza di pazienti possono riportare at-
tacchi di durata prevalentemente superiore ai 2 minuti.

3. Il dolore può diventare più severo nel tempo.
4. Alcuni attacchi possono essere spontanei, o almeno apparire 

tali, ma deve esserci storia o evidenza di dolore provocato da 
stimoli innocui per soddisfare questo criterio. Idealmente, il 
clinico dovrebbe provare a confermare la storia clinica repli-
cando il fenomeno scatenante. Tuttavia, ciò può non essere 
sempre possibile per rifiuto del paziente, per la localizzazio-
ne anatomica scomoda del trigger e/o per altri fattori.

Commenti: La diagnosi di 13.1.1 Nevralgia 
trigeminale deve essere posta clinicamente. Gli 
accertamenti vengono effettuati per identificarne 
una probabile causa.
Oltre ai fenomeni scatenanti, la maggior parte dei 
pazienti con 13.1.1 Nevralgia trigeminale non pre-
senta disturbi sensitivi all’interno della distribu-
zione trigeminale a meno che non vengano utiliz-
zati metodi avanzati (ad es. valutazione sensoriale 
quantitativa). Tuttavia, in alcuni, l’esame clinico 
neurologico può mostrare un’ipoestesia, che do-
vrebbe essere studiata con esami di neuroimaging 
per valutarne le possibili cause. In questo caso 
è possibile diagnosticare le sottoforme 13.1.1.1 
Nevralgia trigeminale classica, 13.1.1.2 Nevralgia 
trigeminale secondaria o 13.1.1.3 Nevralgia trigemina-
le idiopatica.
Se molto severo il dolore spesso provoca la con-
trazione di muscoli faciali del lato affetto (tic 
douloureux).
Possono essere presenti sintomi autonomici lievi 
come la lacrimazione e/o l’arrossamento dell’oc-
chio ipsilaterale. Subito dopo un parossismo do-
loroso c’è di solito un periodo refrattario, in cui il 
dolore non può essere scatenato.

13.1.1.1 Nevralgia trigeminale classica
Descrizione: Nevralgia trigeminale che occorre 
senza cause apparenti diverse dalla compressione 
neurovascolare.

Criteri diagnostici:
A. Attacchi ricorrenti di dolore faciale unilaterale 

che soddisfino i criteri della 13.1.1 Nevralgia tri-
geminale

B. Dimostrazione alla RM o durante la chirurgia di 
compressione neurovascolare (non un sempli-
ce contatto) con cambiamenti morfologici1 nella 
radice del nervo trigeminale.

Nota:
1. Tipicamente atrofia o dislocazione.

Commenti: L’atrofia o la dislocazione della radice 
del nervo dovuti alla compressione neurovascola-
re sono indipendentemente associati ai segni ed ai 
sintomi della 13.1.1 Nevralgia trigeminale. Quando 

questi cambiamenti anatomici sono presenti, la 
condizione viene diagnosticata come 13.1.1.1 Ne-
vralgia trigeminale classica.
Il sito comune di compressione è nella zona di en-
trata della radice, con compressione da parte di 
un’arteria più chiaramente associata con i sinto-
mi piuttosto che la compressione da parte di una 
vena. Sono disponibili indagini RM per misurare 
il volume e l’area trasversa della radice. I cambia-
menti atrofici possono includere demielinizzazio-
ne, perdita neuronale, variazioni microvascolari e 
altri cambiamenti morfologici. Sebbene gli esatti 
meccanismi con cui i cambiamenti atrofici nel ner-
vo trigeminale contribuiscano alla genesi del dolo-
re siano sconosciuti, alcune evidenze suggeriscono 
che, quando presenti prima dell’intervento, questi 
cambiamenti sono predittori di un buon risultato 
clinico della decompressione microvascolare.
Molti pazienti con 13.1.1.1 Nevralgia trigeminale 
classica ricordano precisamente l’inizio del loro 
dolore.
La 13.1.1.1 Nevralgia trigeminale classica interessa 
generalmente la seconda o la terza divisione (del
nervo trigemino). Il dolore raramente può insor-
gere bilateralmente (in modo sequenziale più che 
concomitante).
La 13.1.1.1 Nevralgia trigeminale classica può esse-
re preceduta da un periodo di dolore persistente e 
atipico, definito in letteratura come nevralgia pre-
trigeminale.
La maggior parte dei pazienti è asintomatica ne-
gli intervalli fra i parossismi. Nella sottoforma 
13.1.1.1.2 Nevralgia trigeminale classica con dolore 
persistente concomitante, un dolore faciale prolun-
gato di sottofondo interessa l’area colpita.

13.1.1.1.1 Nevralgia trigeminale classica, 
esclusivamente parossistica
Descrizione: Nevralgia trigeminale classica senza 
dolore faciale persistente di sottofondo.

Criteri diagnostici:
A. Attacchi ricorrenti di dolore faciale unilaterale, 

che soddisfino i criteri della 13.1.1.1 Nevralgia 
trigeminale classica

B. Assenza di dolore tra gli attacchi nella distribu-
zione trigeminale affetta.

Commento: La 13.1.1.1 Nevralgia trigeminale classica, 
esclusivamente parossistica è generalmente respon-
siva, almeno all’inizio, alla terapia farmacologica 
(soprattutto carbamazepina o oxcarbazepina).

13.1.1.1.2 Nevralgia trigeminale classica con dolore 
persistente concomitante
Terminologia utilizzata in precedenza: Nevralgia tri-
geminale atipica; nevralgia trigeminale di tipo 2.
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Descrizione: Nevralgia trigeminale classica con do-
lore faciale persistente di sottofondo
Criteri diagnostici:
A. Attacchi ricorrenti di dolore faciale unilaterale 

che soddisfino i criteri della 13.1.1.1 Nevralgia 
trigeminale classica

B. Dolore concomitante continuo o quasi continuo 
tra gli attacchi nella distribuzione trigeminale 
affetta.

Commento: La sensitizzazione periferica o centrale 
può spiegare la persistenza del dolore.

13.1.1.2 Nevralgia trigeminale secondaria
Descrizione: Nevralgia trigeminale causata da una 
patologia sottostante. L’esame clinico mostra alte-
razioni della sensibilità in una percentuale signifi-
cativa di pazienti.
Criteri diagnostici:
A. Attacchi ricorrenti di dolore faciale unilatera-

le che soddisfino i criteri della 13.1.1 Nevralgia 
trigeminale classica, sia esclusivamente parossi-
stica che associata a dolore concomitante conti-
nuo o quasi continuo.

B. Diagnosi di una patologia sottostante dimostra-
ta di poter causare, e spiegare, la nevralgia1

C. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-32.

Note:
1. Cause riconosciute sono i tumori dell’angolo ponto-cerebel-

lare, le malformazioni arterovenose e la sclerosi multipla.
2. La RM rappresenta la miglior tecnica per rilevare la causa 

sottostante di 13.1.1.2 Nevralgia trigeminale secondaria. Altre 
indagini possono comprendere la registrazione neurofisiolo-
gica dei riflessi trigeminali ed i potenziali evocati trigeminali, 
effettuabili nei pazienti che non possono sottoporsi alla RM.

13.1.1.2.1 Nevralgia trigeminale attribuita alla 
sclerosi multipla
Classificata altrove: 13.13.1 Dolore centrale neuropati-
co attribuito alla sclerosi multipla.

Descrizione: Nevralgia trigeminale causata da una 
placca di sclerosi multipla (SM) o placche nel pon-
te o nella zona di ingresso della radice del nervo 
trigemino, e associata ad altri sintomi e/o segni 
clinici o dati laboratoristici di SM.
Criteri diagnostici:
A. Attacchi ricorrenti di dolore faciale unilaterale 

che soddisfino i criteri della 13.1.1 Nevralgia tri-
geminale

B. Entrambe le seguenti:
 1. diagnosi di sclerosi multipla (SM)
2. una placca di SM nella zona di ingresso della 

radice trigeminale o nel ponte che coinvolga 
le vie afferenti intrapontine primarie dimo-
strata alla RM, o la cui presenza è suggerita 
da studi elettrofisiologici di routine1 dimo-
stranti un’alterazione delle vie trigeminali

C. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Nota:
1. Blink reflex o potenziali evocati trigeminali

Commenti: 13.1.1.2.1 Nevralgia trigeminale attribuita 
alla sclerosi multipla si manifesta nel 2-5% dei pa-
zienti con SM, talvolta bilateralmente. Al contra-
rio, viene posta diagnosi di SM solo nel 2-4% dei 
casi di 13.1.1 Nevralgia trigeminale. I sintomi della 
nevralgia trigeminale sono una presentazione rara 
della SM. La lesione del ponte coinvolge i termi-
nali centrali intrapontini degli afferenti trigeminali 
che proiettano ai nuclei trigeminali del troncoen-
cefalo. Le lesioni pontine che coinvolgono i neuro-
ni di secondo ordine del tratto trigemino-talamico 
in genere provocano un dolore non parossistico 
e/o disestesie che dovrebbe essere classificato 
come 13.13.1 Dolore neuropatico centrale attribuito 
alla sclerosi multipla. Alcuni pazienti con SM pre-
sentano una compressione neurovascolare della 
radice trigeminale. Si pensa che la SM aumenti 
la suscettibilità della radice del nervo agli effetti 
della compressione, portando più prontamente 
ai parossismi dolorosi. I pazienti con la 13.1.1.2.1 
Nevralgia trigeminale attribuita alla sclerosi multipla 
rispondono meno alla terapia farmacologica e agli 
interventi chirurgici rispetto ai pazienti affetti da 
13.1.1.1 Nevralgia trigeminale classica.

13.1.1.2.2 Nevralgia trigeminale attribuita a lesione 
occupante spazio
Descrizione: Nevralgia trigeminale causata dal con-
tatto tra il nervo trigemino affetto e la lesione oc-
cupante spazio.
Criteri diagnostici:
A. Attacchi ricorrenti di dolore faciale unilaterale 

che soddisfino i criteri della 13.1.1 Nevralgia tri-
geminale classica.

B. Entrambe le seguenti:
1. dimostrazione di lesione occupante spazio 

in contatto con il nervo trigemino affetto
2. il dolore si sviluppa dopo l’identificazione 

della lesione o porta alla sua scoperta.
C. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

Commento: I pazienti con 13.1.1.2.2 Nevralgia trige-
minale attribuita a lesione occupante spazio posso-
no avere o non avere segni sensitivi clinicamente 
oggettivabili, mentre test elettrofisiologici come i 
riflessi troncali trigeminali mostrano alterazioni 
nella maggior parte dei casi.

13.1.1.2.3 Nevralgia trigeminale attribuita ad altra 
causa
Descrizione: Nevralgia trigeminale causata da pato-
logia sottostante diversa da quelle descritte sopra.
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Criteri diagnostici:
A. Attacchi ricorrenti di dolore faciale unilatera-

le che soddisfino i criteri della 13.1.1 Nevralgia 
trigeminale classica, sia esclusivamente parossi-
stica che associata a dolore concomitante conti-
nuo o quasi continuo, ma non necessariamente 
unilaterale

B. Entrambe le seguenti:
1. diagnosi di un disturbo diverso da quelli de-

scritti sopra, ma in grado di poter causare 
nevralgia trigeminale

2. il dolore si sviluppa dopo l’identificazione 
della lesione o porta alla sua scoperta.

C. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Nota:
1. Cause riconosciute sono deformità delle ossa del basicranio, 

malattia del tessuto connettivo, malformazioni arterovenose, 
fistole durali artero-venose e cause genetiche di neuropatia o 
di ipereccitabilità del nervo.

13.1.1.3 Nevralgia trigeminale idiopatica
Descrizione: Nevralgia trigeminale con test elettro-
fisiologici e RM negativi per anomalie significative.

Criteri diagnostici:
A. Attacchi ricorrenti di dolore faciale unilatera-

le, che soddisfino i criteri della 13.1.1 Nevralgia 
trigeminale classica, sia esclusivamente parossi-
stica che associata a dolore concomitante conti-
nuo o quasi-continuo.

B. La 13.1.1.1 Nevralgia trigeminale classica e la 
13.1.1.2 Nevralgia trigeminale secondaria non ven-
gono confermate da appropriate indagini com-
presi i test elettrofisiologici e la RM1

C. Non meglio inquadrata da altra diagnosi ICHD-3.
Nota:
1. Un contatto tra il vaso sanguigno e il nervo trigemino e/o la 

radice del nervo è un rilievo comune alle immagini cerebrali 
anche nei soggetti sani. Quando questo contatto si evidenzia 
in presenza di una 13.1.1 Nevralgia trigeminale ma senza evi-
denza di cambiamenti morfologici (ad es. atrofia o disloca-
zione) nella radice del nervo, i criteri per la 13.1.1.1 Nevralgia 
trigeminale classica non sono rispettati e la condizione è da 
considerarsi idiopatica.

13.1.1.3.1 Nevralgia trigeminale idiopatica, 
esclusivamente parossistica
Criteri diagnostici:
A. Attacchi ricorrenti di dolore faciale unilaterale 

che soddisfino i criteri della 13.1.1.3 Nevralgia 
trigeminale idiopatica

B. Assenza di dolore tra gli attacchi nella distribu-
zione trigeminale affetta.

13.1.1.3.2 Nevralgia trigeminale idiopatica con 
dolore persistente concomitante
Criteri diagnostici:
A. Attacchi ricorrenti di dolore faciale unilaterale 

che soddisfino i criteri della 13.1.1.3 Nevralgia 
trigeminale idiopatica

B. Dolore concomitante continuo o quasi continuo 
tra gli attacchi nella distribuzione trigeminale 
affetta.

13.1.2 Neuropatia trigeminale dolorosa
Descrizione: Dolore faciale nella distribuzione di 
una o più branche del nervo trigemino determi-
nato da un’altra patologia e indicativo di danno 
neuronale. Il dolore primario in genere è conti-
nuo o sub-continuo ed è comunemente descritto 
come urente o costrittivo, o paragonato a spilli o 
aghi. Possono insorgere anche brevi parossismi 
sovraimposti, ma questi non sono il tipo di dolo-
re predominante. Questa combinazione distingue 
la neuropatia trigeminale dolorosa dai sottotipi di 
nevralgia trigeminale. Sono presenti deficit sensi-
tivi clinicamente evidenziabili nella distribuzione 
trigeminale, e l’allodinia meccanica e l’iperalgesia 
al freddo sono comuni, rispettando i criteri IASP 
per il dolore neuropatico. Di regola, le aree allo-
diniche sono molto più ampie delle zone trigger 
puntiformi presenti nella nevralgia trigeminale.

13.1.2.1 Neuropatia trigeminale dolorosa 
attribuita a Herpes zoster
Descrizione: Dolore faciale unilaterale di durata in-
feriore ai tre mesi nella distribuzione di uno o più 
rami del nervo trigemino, causato e associato ad 
altri sintomi e/o segni clinici dell’Herpes zoster 
acuto.

Criteri diagnostici:
A. Dolore faciale unilaterale nella distribuzione di 

una branca o più branche del nervo trigemino, 
di durata inferiore a 3 mesi

B. Una o entrambe le seguenti caratteristiche:
1. eruzione erpetica nella stessa distribuzione 

trigeminale
2. presenza del virus varicella zoster (VSV) nel 

liquor cefalorachidiano (LCR), dimostrata 
mediante PCR (polymerase chain reaction)

3. positività della immunofluorescenza diretta 
per l’antigene VZV o della PCR per il DNA 
del VZV in cellule prelevate dalla base delle 
lesioni

C. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commenti: L’Herpes zoster colpisce il ganglio tri-
geminale nel 10-15% dei casi, con interessamento 
della divisione oftalmica nell’80% dei pazienti. Ra-
ramente il dolore può non essere seguito da un’e-
ruzione o da un rash (zoster sine herpete). In tali casi 
la diagnosi viene confermata dalla dimostrazione 
del DNA del virus varicella zoster nel liquor me-
diante PCR.
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La 13.1.2.1 Neuropatia trigeminale dolorosa attribuita 
a Herpes zoster acuto è generalmente urente, trafit-
tiva/lancinante, e associata a parestesie dolorose e 
ad allodinia cutanea.
L’Herpes oftalmico può essere associato a paralisi 
del III, del IV e del VI nervo cranico.
L’Herpes zoster è frequente nei pazienti immuno-
compromessi, con una prevalenza del 10% in quel-
li con linfoma e del 25% in quelli con malattia di 
Hodgkin.

13.1.2.2 Nevralgia trigeminale post-herpetica
Terminologia utilizzata in precedenza: neuropatia tri-
geminale post-herpetica

Descrizione: Dolore faciale unilaterale persistente o 
ricorrente per almeno tre mesi nella distribuzione 
di uno o più branche del nervo trigemino, con de-
ficit sensitivi variabili, causato dall’Herpes zoster.

Criteri diagnostici:
A. Dolore faciale unilaterale nella distribuzione di 

una o più branche del nervo trigemino, persi-
stente o ricorrente per >3 mesi, che soddisfi il 
criterio C

B. Storia di Herpes zoster a carico della stessa 
branca o branche del nervo trigemino

C. Il dolore si è sviluppato in relazione temporale 
con l’infezione da Herpes zoster1

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Nota:
1. In genere, il dolore si sviluppa mentre l’esantema è ancora 

presente, a volte invece si manifesta più tardi quando l’esan-
tema si è risolto. In tali casi, possono essere presenti croste 
pallide o rosee, esito dell’eruzione erpetica.

Commenti: nonostante il termine (sia stato) prefe-
rito per lungo tempo, la nevralgia post-herpetica è 
in realtà una neuropatia o neuronopatia: sono stati 
osservati cambiamenti significativi patologici a li-
vello del nervo, del ganglio e della radice nervosa. 
Nella 13.1.2.2 Nevralgia trigeminale post-herpetica, 
c’è evidenza anche di infiammazione che si esten-
de al complesso trigeminale troncoencefalico.
A seguito di Herpes zoster acuto, una Nevralgia 
trigeminale post-herpetica è più probabile che si 
sviluppi negli anziani.
Nella 13.1.2.2 Nevralgia trigeminale post-herpetica è 
più comunemente affetta la prima divisione del 
nervo trigemino, ma possono essere coinvolte an-
che la seconda e la terza divisione.
Tipicamente, il dolore della nevralgia trigeminale 
post-herpetica è urente e pruriginoso - ove il pru-
rito può essere talvolta molto importante e fasti-
dioso. Inoltre, tipicamente, i pazienti con nevralgia 
trigeminale post-herpetica presentano un chiaro 
deficit sensitivo e un’allodinia meccanica evocata 
dallo sfioramento nella distribuzione trigeminale 

coinvolta. Molti pazienti, tuttavia, hanno una ipo-
estesia non significativa e presentano, invece, una 
risposta amplificata agli stimoli puntori o termici.

13.1.2.3 Neuropatia trigeminale dolorosa post-
traumatica
Terminologia utilizzata in precedenza: anestesia do-
lorosa.

Descrizione: dolore faciale unilaterale o bilaterale o 
dolore orale seguente e determinato da un trauma 
al nervo trigemino, associato ad altri sintomi e/o 
segni clinici di disfunzione del nervo trigemino.

Criteri diagnostici:
A. Dolore faciale e/o orale nella distribuzione di 

uno o entrambi i nervi trigemino, che soddisfi il 
criterio C

B. Storia di un evento traumatico identificabile1 al 
nervo/i trigemino, con segni clinici evidenti di 
disfunzione trigeminale positivi (iperalgesia, 
allodinia) e/o negativi (ipoestesia o ipoalgesia).

C. Evidenza di rapporto causale dimostrato da en-
trambi i seguenti:
1. Il dolore è localizzato nella distribuzione del 

nervo/i trigemino lesionato/i dall’evento 
traumatico.

2. Il dolore si è manifestato entro i 6 mesi dall’e-
vento traumatico

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Nota:
1. L’evento traumatico può essere meccanico, chimico o termi-

co o causato da radiazioni. Le procedure neuroablative per la 
nevralgia trigeminale, dirette al ganglio trigeminale o alla ra-
dice del nervo, possono determinare un dolore neuropatico 
coinvolgente una o più divisioni trigeminali, che dovrebbe 
essere considerato post-traumatico e codificato qui.

Commenti: La durata del dolore può variare da pa-
rossistico a costante e può essere misto.
Il danno postgangliare specificatamente a seguito 
di radiazioni può indurre una neuropatia che si 
manifesta dopo più di tre mesi.
La 13.1.2.3 Neuropatia trigeminale dolorosa post-trau-
matica seguente a procedure neuroablative dirette 
al ganglio trigeminale o alla radice del nervo può 
coesistere con la 13.1.1 Nevralgia trigeminale se que-
sta ricorre.

13.1.2.4 Neuropatia trigeminale dolorosa 
attribuita ad altra malattia
Descrizione: dolore faciale unilaterale o bilatera-
le o dolore orale nella distribuzione di una o più 
branche del nervo trigemino, causato da un di-
sturbo diverso da quelli sopradescritti, con altri 
sintomi e/o segni clinici di disfunzione del nervo 
trigemino.
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Criteri diagnostici:
A. Dolore faciale unilaterale o bilaterale nella di-

stribuzione di uno o entrambi i nervi trigemino 
e che soddisfi il criterio C

B. È stato diagnosticato un disturbo diverso da 
quelli descritti sopra ma in grado di causare 
una neuropatia trigeminale dolorosa, con segni 
clinici evidenti di disfunzione trigeminale posi-
tivi (iperalgesia, allodinia) e/o negativi (ipoe-
stesia o ipoalgesia), che colpisce uno o entrambi 
i nervi trigemino

C. Evidenza di causalità dimostrata da entrambi i 
seguenti:
1. Il dolore è localizzato nella distribuzione del 

nervo/i trigemino affetto/i dal disturbo
2. Il dolore si è sviluppato dopo l’inizio del di-

sturbo o ha portato alla sua scoperta
D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

Commenti: La neuropatia trigeminale dolorosa 
può essere secondaria alla sclerosi multipla, a le-
sioni occupanti spazio o malattia sistemica con le 
uniche caratteristiche cliniche (qualità del dolore 
spontaneo, dolore evocato e presenza di disturbi 
sensitivi) che distinguono la 13.1.1.2 Nevralgia tri-
geminale secondaria e la 13.1.2 Neuropatia trigeminale 
dolorosa.
La 13.1.2 Neuropatia trigeminale dolorosa determi-
nata da malattie del tessuto connettivo o disordini 
ereditari è in genere bilaterale ma può iniziare in 
modo asimmetrico ed occasionalmente si presen-
ta con dolore parossistico sovraimposto al dolore 
di sottofondo. I pazienti successivamente svilup-
pano deficit sensitivi bilaterali e dolore continuo 
che rendono la diagnosi più chiara. La RM è nor-
male, ma i riflessi sono invariabilmente rallentati 
o assenti.

13.1.2.5 Neuropatia trigeminale dolorosa 
idiopatica
Descrizione: Dolore faciale unilaterale o bilaterale 
nella distribuzione di una o più branche del ner-
vo trigemino, indicativo di danno del nervo ma di 
eziologia sconosciuta.

Criteri diagnostici
A. Dolore faciale unilaterale o bilaterale nella di-

stribuzione di uno o entrambi i nervi trigemino 
e che soddisfi il criterio B

B. Segni clinici evidenti di disfunzione trigemina-
le positivi (iperalgesia, allodinia) e/o negativi 
(ipoestesia o ipoalgesia)

C. Nessuna causa identificata
D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

13.2 Dolore attribuito a lesione o 
malattia del nervo glossofaringeo

13.2.1 Nevralgia glossofaringea
Terminologia utilizzata in precedenza: Nevralgia va-
goglossofaringea.

Descrizione: Un disturbo caratterizzato da un do-
lore unilaterale lancinante, ad insorgenza e riso-
luzione brusca, nella distribuzione non solo del 
nervo glossofaringeo1 ma anche dei rami faringeo 
ed auricolare del nervo vago. Il dolore viene perce-
pito nell’orecchio, alla base della lingua, alla fossa 
tonsillare e dietro l’angolo mandibolare. In gene-
re è scatenato dallo sbadigliare, parlare o tossire 
e può risolversi o recidivare in modo analogo alla 
nevralgia trigeminale.

Criteri diagnostici:
A. Attacchi ricorrenti parossistici di dolore unila-

terale nella distribuzione del nervo glossofarin-
geo1 e che soddisfino il criterio B

B. Il dolore ha tutte le seguenti caratteristiche:
1. durata da pochi secondi a 2 minuti
2. intensità severa
3. a tipo scossa elettrica, lancinante, trafittivo o 

pungente
4. scatenato dalla deglutizione, dalla tosse, dal 

parlare o dallo sbadiglio
C. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

Nota:
1. Entro la parte posteriore della lingua, fossa tonsillare, faringe 

o l’angolo della mandibola e/o nell’orecchio.

Commento: La 13.2.1 Nevralgia glossofaringea può ma-
nifestarsi assieme alla 13.1.1 Nevralgia trigeminale.
Il nervo laringeo superiore è un ramo del nervo 
vago.
La nevralgia del nervo laringeo superiore presenta 
analogie di localizzazione con la 13.2.1 Nevralgia 
glossofaringea e può essere difficile a distinguersi 
clinicamente.
L’imaging può mostrare una compressione neuro-
vascolare del nervo glossofaringeo.
Prima dello svilupparsi della 13.2.1 Nevralgia glos-
sofaringea sensazioni spiacevoli nelle aree interes-
sate possono precedere il suo pieno sviluppo di un 
intervallo variabile da settimane a diversi mesi.
Il dolore della 13.2.1 Nevralgia glossofaringea può ir-
radiare e coinvolgere l’occhio, il naso, il mento o la 
spalla. Può essere sufficientemente invalidante per 
il paziente da causare perdita di peso.
Raramente, gli attacchi di dolore possono essere 
associati a sintomi vagali come tosse, disfonia, sin-
cope e/o bradicardia. Alcuni Autori hanno pro-
posto una distinzione fra le sottoforme faringea, 
otalgica e vagale della nevralgia ed hanno sugge-
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rito l’uso del termine nevralgia vagoglossofaringea 
quando il dolore sia accompagnato da asistolia, 
convulsioni e sincope.
L’esame clinico in genere non mostra disturbi sen-
sitivi nella distribuzione del nervo, ma se sono pre-
senti lievi deficit sensitivi, questi non escludono la 
diagnosi. Disturbi sensitivi maggiori o riduzione/
assenza del riflesso faringeo impongono una rapi-
da valutazione eziologica.
La 13.2.1 Nevralgia glossofaringea è generalmente re-
sponsiva, almeno inizialmente, alla terapia farma-
cologica (specialmente carbamazepina o oxcarba-
zepina). È stato anche suggerito che l’applicazione 
di anestetico locale sulla tonsilla o sulla parete fa-
ringea possa prevenire gli attacchi per alcune ore.

13.2.1.1 Nevralgia glossofaringea classica
Descrizione: Nevralgia glossofaringea che si svi-
luppa senza altre cause apparenti diverse dalla 
compressione neurovascolare.
Criteri diagnostici:
A. Attacchi ricorrenti parossistici di dolore unila-

terale che soddisfino i criteri per 13.2.1 Nevral-
gia glossofaringea.

B. Dimostrazione alla RM o durante la chirurgia 
di compressione neurovascolare della radice 
del nervo glossofaringeo.

13.2.1.2 Nevralgia glossofaringea secondaria
Descrizione: Nevralgia glossofaringea causata da 
una patologia sottostante.
Criteri diagnostici:
A. Attacchi ricorrenti parossistici di dolore unila-

terale che soddisfino i criteri per 13.2.1 Nevral-
gia glossofaringea

B. Dimostrazione di una patologia sottostante no-
ta per causare, e spiegare, la nevralgia1.

Nota:
1. Sono riportati dei casi di 13.2.1.2 Nevralgia glossofaringea se-

condaria causati da trauma cervicale, sclerosi multipla, tumo-
ri tonsillari o regionali, tumori dell’angolo pontocerebellare 
e malformazione di Arnold-Chiari.

13.2.1.3 Nevralgia glossofaringea idiopatica
Descrizione: Nevralgia glossofaringea senza evi-
denza di compressione neurovascolare o di pato-
logia causale sottostante.

Criteri diagnostici:
A. Attacchi ricorrenti parossistici di dolore unila-

terale che soddisfino i criteri per 13.2.1 Nevral-
gia glossofaringea.

B. Accertamenti negativi sia per compressione 
neurovascolare che per patologia sottostante 
nota per causare la 13.2.1.2 Nevralgia glossofa-
ringea secondaria

C. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

13.2.2 Neuropatia glossofaringea dolorosa
Descrizione: Dolore nella distribuzione del ner-
vo glossofaringeo (parte posteriore della lingua, 
fossa tonsillare, faringe e/o dietro l’angolo della 
mandibola). Inoltre, il dolore è frequentemente 
percepito nell’orecchio ipsilaterale. Il dolore prin-
cipale è generalmente continuo o sub-continuo, e 
comunemente descritto come urente o costrittivo, 
o paragonato a spilli o aghi. Possono esserci anche 
dei brevi parossismi sovraimposti, ma non sono il 
tipo di dolore predominante. Questa combinazio-
ne distingue la neuropatia glossofaringea dolorosa 
dalle sottoforme di 13.2.1 Nevralgia glossofaringea. I 
deficit sensitivi possono essere osservati nella par-
te posteriore della lingua e nella fossa tonsillare 
ipsilaterali ed il riflesso faringeo può essere debole 
o assente.

13.2.2.1 Neuropatia glossofaringea dolorosa 
attribuita a causa nota
Descrizione: Dolore unilaterale continuo o sub-con-
tinuo, con o senza brevi parossismi sovraimposti, 
nella distribuzione del nervo glossofaringeo e cau-
sata da un’altra patologia identificata.

Criteri diagnostici:
A. Dolore unilaterale continuo o sub-continuo1 

nella distribuzione del nervo glossofaringeo e 
che soddisfi i criteri C

B. Diagnosi di una patologia nota in grado di cau-
sare la neuropatia glossofaringea2

C. Evidenza di causalità dimostrata da entrambi i 
seguenti punti:
1. Il dolore è ipsilaterale al nervo glossofarin-

geo affetto dal disturbo
2. Il dolore si è sviluppato dopo l’inizio del di-

sturbo o ha portato alla sua scoperta
C. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.
Note:
1. Brevi parossismi possono sovraimporsi al dolore, ma non 

rappresentano il tipo di dolore principale.
2. È stato descritto che i tumori dell’angolo ponto-cerebellare 

ed il danno iatrogeno durante procedure possono causare la 
neuropatia glossofaringea dolorosa.

13.2.2.2 Neuropatia glossofaringea dolorosa 
idiopatica
Descrizione: Dolore unilaterale continuo o sub-con-
tinuo, con o senza brevi parossismi sovraimposti, 
nella distribuzione del nervo glossofaringeo e di 
eziologia sconosciuta.
Criteri diagnostici:
A. Dolore unilaterale continuo o sub-continuo nel-

la distribuzione del nervo glossofaringeo
B. Non è stata indentificata una causa
C. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.
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Nota:
1. Brevi parossismi possono sovraimporsi, ma non rappresen-

tano il tipo di dolore principale.

13.3 Dolore attribuito a lesione  
o patologia del nervo intermedio

13.3.1 Nevralgia del nervo intermedio
Terminologia utilizzata in precedenza: Nevralgia ge-
nicolata.

Descrizione: Una condizione rara caratterizzata da 
brevi parossismi di dolore percepiti profondamen-
te nel canale uditivo, talvolta irradiati nelle regioni 
parieto-occipitali. Nella maggior parte dei casi, si 
ritrova una compressione vascolare alla chirurgia, 
occasionalmente con ispessimento aracnoideo, ma 
si può sviluppare senza cause apparenti o come 
complicanza dell’Herpes zoster, o molto raramen-
te, della sclerosi multipla o di un tumore. È provo-
cato dalla stimolazione di un’area scatenante nella 
parete posteriore del canale uditivo e/o della re-
gione periauricolare.

Criteri diagnostici:
A. Attacchi parossistici di dolore unilaterale nella 

distribuzione del nervo intermedio1 che soddi-
sfino il criterio B.

B. Il dolore ha tutte le seguenti caratteristiche:
1. durata da pochi secondi a minuti
2. intensità severa
3. lancinante, trafittivo o pungente
4. precipitato dalla stimolazione di un’area 

scatenante nella parete posteriore del canale 
uditivo e/o della regione periauricolare

C. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-32.

Note:
1. Il dolore è localizzato nel canale uditivo, nel padiglione au-

ricolare o nella regione del processo mastoideo e occasio-
nalmente nel palato molle, e talvolta irradiato nella regione 
temporale o all’angolo della mandibola.

2. In ragione della complessa e sovrapposta innervazione 
dell’orecchio esterno, derivante dai nervi trigeminale (auri-
colotemporale), faciale (nervo intermedio), glossofaringeo, 
vago ed il secondo nervo cranico, non è semplice in questa 
regione corporea attribuire la nevralgia ad un singolo nervo 
quando non è possibile visualizzare uno specifico conflitto 
neurovascolare.

Commento: Disturbi della lacrimazione, salivazio-
ne e/o del gusto talvolta si associano al dolore del-
la 13.3.1 Nevralgia del nervo intermedio.

13.3.1.1 Nevralgia del nervo intermedio 
classica
Descrizione: Nevralgia del nervo intermedio che si 
sviluppa senza cause apparenti diverse dalla com-
pressione neurovascolare.

Criteri diagnostici:
A. Attacchi ricorrenti parossistici di dolore unila-

terale che soddisfino i criteri per 13.3.1 Nevral-
gia del nervo intermedio

B. Dimostrazione alla RM o durante la chirurgia di 
compressione neurovascolare della radice del 
nervo intermedio.

13.3.1.2 Nevralgia del nervo intermedio 
secondaria
Descrizione: Nevralgia del nervo intermedio causa-
ta da una patologia sottostante.

Criteri diagnostici:
A. Attacchi ricorrenti parossistici di dolore unila-

terale che soddisfino i criteri per 13.3.1 Nevral-
gia del nervo intermedio

B. Dimostrazione di una patologia sottostante no-
ta per causare, e spiegare, la nevralgia1.

Nota:
1. Sono riportati singoli casi di 13.3.1.2 Nevralgia del nervo in-

termedio secondaria causati da sclerosi multipla o tumore. In 
quest’ultimo caso, i deficit neurologici che insorgono dal 
danno ad altri nervi in stretta contiguità tendono ad essere 
preponderanti nella presentazione clinica. L’Herpes zoster 
tipicamente in genere porta alla 13.3.1.2 Neuropatia dolorosa 
del nervo intermedio attribuita ad Herpes zoster piuttosto che al-
la 13.3.1.2 Nevralgia del nervo intermedio secondaria.

13.3.1.3 Nevralgia del nervo intermedio 
idiopatica
Descrizione: Nevralgia del nervo intermedio senza 
evidenza di compressione neurovascolare o di pa-
tologia sottostante causale.

Criteri diagnostici:
A. Attacchi ricorrenti parossistici di dolore unila-

terale che soddisfino i criteri per 13.3.1 Nevral-
gia del nervo intermedio

B. Accertamenti negativi per compressione neu-
rovascolare o patologia sottostante nota per 
causare la 13.3.1.2 Nevralgia del nervo intermedio 
secondaria

C. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

13.3.2 Neuropatia dolorosa del nervo 
intermedio
Descrizione: Dolore nella distribuzione del nervo 
intermedio (canale uditivo, padiglione auricolare 
o regione del processo mastoideo), normalmen-
te descritto dal paziente come sordo, profondo e 
continuo o sub-continuo. Possono esserci anche 
dei brevi parossismi sovraimposti, ma non sono 
il tipo di dolore predominante. Questa combina-
zione distingue la Neuropatia dolorosa del nervo 
intermedio dai sottotipi della 13.3.1 Nevralgia del 
nervo intermedio. I deficit sensitivi, in genere lievi, 
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possono essere presenti nel canale uditivo, nel pa-
diglione auricolare o sulla cute che ricopre il pro-
cesso mastoideo.

13.3.2.1 Neuropatia dolorosa del nervo 
intermedio attribuita a Herpes zoster
Terminologia utilizzata in precedenza: La 13.3.2.1 
Neuropatia dolorosa del nervo intermedio attribuita a 
Herpes zoster associata a paresi faciale è nota come 
sindrome di Ramsay Hunt.

Descrizione: Dolore unilaterale continuo o sub-con-
tinuo, con o senza brevi parossismi sovraimposti, 
nella distribuzione del nervo intermedio e perce-
pito profondamente nel canale uditivo, causata da 
infezione del nervo intermedio da herpes zoster e 
comunemente associata a paresi faciale e altri sin-
tomi o segni clinici di infezione o suoi esiti.

Criteri diagnostici:
A. Dolore unilaterale continuo o sub-continuo1 

nella distribuzione del nervo intermedio2 che 
soddisfi il criterio C.

B. Una o più delle seguenti:
1. Eruzione herpetica occorsa nel territorio del 

nervo intermedio3

2. presenza del virus varicella zoster (VSV) nel 
liquor cefalorachidiano dimostrata median-
te PCR (polymerase chain reaction)

3. positività della immunofluorescenza diretta 
per l’antigene VZV o della PCR per il DNA 
del VZV in cellule prelevate dalla base delle 
lesioni

C. Dolore sviluppato in relazione temporale con 
l’herpes zoster4

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-35.

Note:
1. Sono riportati brevi parossismi sovraimposti, ma non rap-

presentano il tipo di dolore principale
2. Nel canale uditivo, padiglione auricolare o nella regione del 

processo mastoideo
3. A causa della diffusione virale, altri nervi cranici possono es-

sere coinvolti
4. Il dolore può precedere l’eruzione herpetica.
5. La diagnosi è confermata clinicamente nella fase acuta attra-

verso l’osservazione di vescicole nella membrana timpanica, 
nel canale uditivo, padiglione auricolare e/o sulla cute che 
ricopre il processo mastoideo. Le vescicole possono anche 
essere osservate nel terzo anteriore della lingua, che il virus 
può aver raggiunto attraverso la chorda tympani, o sul pa-
lato duro, innervato da un residuo vestigiale di un ramo del 
nervo faciale.

Commento: Anche altri nervi cranici (VIII, IX, X, XI) 
possono essere affetti, provocando tinnito, perdita 
di udito, vertigini, nausea, disfonia e disfagia.
Se poco si sa del decorso naturale della 13.3.2.1 Neu-
ropatia dolorosa del nervo intermedio attribuita a Herpes 
zoster, il dolore può continuare per più di tre mesi. 
Dovrebbe quindi essere classificato come 13.3.2.2 
Nevralgia post-herpetica del nervo intermedio.

13.3.2.2 Nevralgia post-herpetica del nervo 
intermedio
Descrizione: Dolore faciale unilaterale persistente o 
ricorrente per almeno tre mesi nella distribuzione 
del nervo intermedio, percepito profondamente 
nel canale uditivo, causato da infezione da Herpes 
zoster.
Criteri diagnostici:
A. Dolore faciale unilaterale nella distribuzione 

del nervo intermedio1, persistente o ricorrente 
per > 3 mesi e che soddisfi il criterio C

B. Storia di infezione da Herpes zoster a carico del 
nervo intermedio

C. Il dolore si è sviluppato in relazione temporale 
con l’infezione da Herpes zoster2

D. Non meglio inquadrato da altra diagnosi 
ICHD-3.

Note:
1. Nel canale uditivo, padiglione auricolare e/o nella regione 

del processo mastoideo
2. In genere, il dolore si sviluppa mentre l’infezione (esantema) 

è ancora presente, ma a volte quando l’esantema si è risolto.

13.3.2.3 Neuropatia dolorosa del nervo 
intermedio attribuita ad altra malattia
Descrizione: Dolore unilaterale continuo o sub-con-
tinuo, con o senza brevi parossismi sovraimposti, 
nella distribuzione del nervo intermedio e causato 
da una patologia diversa dall’infezione da Herpes 
zoster. Possono essere presenti sintomi e/o segni 
clinici della patologia causale.

Criteri diagnostici:
A. Dolore unilaterale continuo o sub-continuo1 

nella distribuzione del nervo intermedio2, che 
soddisfi il criterio C.

B. Diagnosi di una patologia coinvolgente il nervo 
intermedio, diversa dall’infezione da Herpes 
zoster ma nota per poter causare la neuropatia 
del nervo intermedio3

C. Il dolore si è sviluppato dopo l’esordio della 
patologia o ha portato alla sua scoperta

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Note:
1. Sono riportati brevi parossismi sovraimposti, ma non rap-

presentano il tipo di dolore principale.
2. Nel canale uditivo, padiglione auricolare e/o nella regione 

del processo mastoideo.
3. 13.3.2 Neuropatia dolorosa del nervo intermedio è stata raramen-

te descritta in pazienti con tumori faciali o danno del ganglio 
genicolato.

13.3.2.4 Neuropatia dolorosa del nervo 
intermedio idiopatica
Descrizione: Dolore unilaterale continuo o sub-con-
tinuo, con o senza brevi parossismi sovraimposti, 
nella distribuzione del nervo intermedio e di ezio-
logia sconosciuta.
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Criteri diagnostici:
A. Dolore nella distribuzione del nervo interme-

dio di uno o entrambi i lati
B. Non è stata identificata una causa
C. Non meglio inquadrato da altra diagnosi 

ICHD-3.
Nota:
1. Nel canale uditivo, padiglione auricolare o nella regione del 

processo mastoideo.

13.4 Nevralgia occipitale
Descrizione: Dolore unilaterale o bilaterale, paros-
sistico, di carattere lancinante o trafittivo nella par-
te posteriore dello scalpo, nella/e distribuzione/i 
dei nervi grande, piccolo e/o terzo occipitale, tal-
volta accompagnata da ipo- o disestesia nell’area 
affetta e comunemente associata a dolenzia sul/i 
nervo/i interessato/i.

Criteri diagnostici:
A. Dolore unilaterale o bilaterale nella/e distribu-

zione/i dei nervi grande, piccolo o terzo occipi-
tale che soddisfi i criteri B-D.

B. Il dolore ha due almeno due delle seguenti tre 
caratteristiche:
1.  ricorrente in attacchi parossistici di durata 

da pochi secondi a minuti
2. intensità severa
3. lancinante, penetrante o trafittivo in qualità

C. Il dolore è associato con entrambe le seguenti 
caratteristiche:
1. disestesia e/o allodinia apparente durante 

stimolazione innocua dello scalpo e/o dei 
capelli

2. una o entrambe le seguenti caratteristiche:
a) dolenzia sulle branche del nervo affette
b) zone grilletto (trigger points) all’emer-

genza del nervo grande occipitale o 
nell’area di distribuzione di C2

D. Il dolore è attenuato temporaneamente dal 
blocco anestetico locale del/i nervo/i affetto/i

E.. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commento: Il dolore della 13.4 Nevralgia occipitale 
può raggiungere l’area fronto-orbitaria attraverso 
le connessioni interneuronali trigeminocervicali 
nei nuclei spinali trigeminali.
La 13.4 Nevralgia occipitale deve essere distinta dal 
dolore occipitale riferito originante dalle articola-
zioni atlanto-assiale o delle faccette articolari su-
periori o dalle zone grilletto (trigger points) dolen-
ti dei muscoli del collo o delle loro inserzioni.

13.5 Sindrome collo-lingua  
(Neck-tongue syndrome)
Descrizione: Dolore unilaterale ad esordio improv-
viso, di qualità lancinante o trafittiva ed in genere 

severo, localizzato in sede occipitale e/o nella por-
zione superiore del collo provocato dalla rotazione 
brusca della testa, accompagnato da una sensazio-
ne e/o postura anomala della porzione ipsilaterale 
della lingua.

Criteri diagnostici:
A. Almeno due episodi che soddisfino i criteri 

B-D.
B. Dolore unilaterale di carattere lancinante o 

trafittivo1 nella porzione superiore del collo 
accompagnato da una sensazione e/o postura 
anomale della porzione ipsilaterale della lingua.

C. Precipitato dalla rotazione brusca della testa
D. Della durata da pochi secondi a diversi minuti
E. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

Nota:
1. Può esserci o meno una disestesia contemporanea.

Commento: Uno studio recente ha descritto que-
sta condizione nel dettaglio, giustificando la sua 
promozione dall’Appendice (dove appariva nella 
classificazione ICHD-3 beta).

13.6 Neurite ottica dolorosa
Terminologia utilizzata in precedenza: Neurite retro-
bulbare.

Descrizione: Dolore posteriore ad uno o ad entram-
bi gli occhi determinato dalla demielinizzazione 
del nervo/i ottico/i e accompagnato da alterazio-
ne della visione centrale.

Criteri diagnostici:
A. Dolore retro-orbitario, orbitario, frontale e/o 

temporale unilaterale o bilaterale che soddisfi 
il criterio C

B. Evidenze cliniche, elettrofisiologiche, radiologi-
che e/o laboratoristiche che confermano la pre-
senza di neurite ottica1

C. Rapporto di causalità dimostrato da entrambe 
le seguenti condizioni:
1. relazione temporale tra lo sviluppo del dolo-

re e la neurite ottica
2. il dolore è aggravato dai movimenti dell’oc-

chio
D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

Nota:
1.  La RM con mezzo di contrasto dimostra una impregnazione 

di gadolinio nel 90% dei casi con 13.6 Neurite ottica dolorosa.

Commento: Dati clinici riportano che la prevalenza 
del dolore nella neurite ottica è del 90%. Il dolore 
può precedere l’alterazione della visione.
La 13.6 Neurite ottica dolorosa è spesso una manife-
stazione di sclerosi multipla.
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13.7 Cefalea attribuita a paralisi 
ischemica di un nervo oculomotore
Descrizione: Dolore unilaterale frontale e/o perior-
bitario causato da e associato ad altri sintomi o 
segni clinici di paralisi ischemica dei nervi cranici 
terzo, quarto e sesto ipsilaterali.

Criteri diagnostici:
A. Cefalea unilaterale frontale e/o periorbitaria 

che soddisfi il criterio C
B. Evidenze cliniche e radiologiche che confermi-

no una paralisi ischemica di un nervo oculomo-
tore1

C. Rapporto causale dimostrato da entrambe le se-
guenti condizioni:
1. cefalea ipsilaterale alla paralisi del nervo 

motore
2. cefalea che si sviluppi in relazione temporale 

con la paralisi del nervo motore
D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

Nota:
1. La 13.7 Cefalea attribuita a paralisi ischemica di un nervo oculo-

motore può manifestarsi prima o contemporaneamente all’in-
sorgenza della diplopia.

Commento: La maggior parte delle paralisi dei ner-
vi oculomotori sono dolorose, a prescindere dalla 
presenza di diabete. Il dolore è più frequente nei 
pazienti con paralisi del III nervo, meno nelle pa-
ralisi del VI nervo ed ancora meno frequente in ca-
so di paralisi del IV nervo.

13.8 Sindrome di Tolosa-Hunt
Descrizione: Dolore unilaterale orbitario o periorbi-
tario associato a paralisi di uno o più tra il III, IV 
e/o VI nervo cranico, causata da un’infiammazio-
ne granulomatosa nel seno cavernoso, nella fessu-
ra orbitaria superiore o nell’orbita.

Criteri diagnostici:
A. Cefalea unilaterale orbitaria o periorbitaria che 

soddisfi il criterio C
B. Entrambi i seguenti:

1. infiammazione granulomatosa del seno ca-
vernoso, della fessura orbitaria superiore o 
dell’orbita, dimostrata tramite RM o biopsia

2. paresi di uno o più tra il III, IV e/o VI nervo 
cranico ipsilaterale

C. Rapporto di causalità dimostrato da entrambe 
le seguenti condizioni:
1. cefalea ipsilaterale all’infiammazione granu-

lomatosa
2. la cefalea ha preceduto la paresi del III, IV 

e/o VI nervo cranico di ≤ 2 settimane o si è 
sviluppata in concomitanza

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commento: Sono stati riportati casi di 13.8 Sindrome 
di Tolosa-Hunt con addizionale coinvolgimento del 
V nervo cranico (comunemente la prima branca) o 
del nervo ottico, del VII e del VIII nervo. L’inner-
vazione simpatica della pupilla è occasionalmente 
coinvolta.
È richiesta particolare attenzione nell’escludere al-
tre cause di oftalmoplegia dolorosa come tumori,
vasculiti, meningiti basali, sarcoidosi o diabete 
mellito.
Il dolore e la paresi della 13.8 Sindrome di Tolosa-
Hunt si risolvono quando questa è trattata adegua-
tamente con corticosteroidi.

13.9 Sindrome paratrigeminale 
oculosimpatica (di Raeder)
Descrizione: Dolore costante, unilaterale nella di-
stribuzione della branca oftalmica del nervo tri-
gemino, talvolta esteso alla branca mascellare, ac-
compagnato da sindrome di Horner ipsilaterale e 
causato da una patologia della fossa cranica media 
o della carotide.

Criteri diagnostici:
A. Cefalea costante, unilaterale che soddisfi il cri-

terio C
B. Sindrome di Horner ipsilaterale, con evidenza 

all’imaging di una patologia sottostante della 
fossa cranica media o della carotide ipsilaterale

C. Rapporto causale dimostrato da entrambe le se-
guenti condizioni:
1. la cefalea si è sviluppata in relazione tempo-

rale con l’esordio della patologia sottostante 
o ha portato alla sua scoperta

2. la cefalea ha una o entrambe delle seguenti 
caratteristiche:
a) localizzata nel territorio di distribuzione 

della branca oftalmica del nervo trige-
mino, con o senza diffusione alla branca 
mascellare.

b) aggravata dal movimento degli occhi
D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

Commento: La descrizione originale della 13.9 Sin-
drome paratrigeminale oculosimpatica di Raeder è con-
siderata come un classico esempio di metodologia 
clinico-anatomica dell’inizio del XX secolo, e fu 
(considerata) utile perché il coinvolgimento delle 
fibre simpatiche oculopapillari era indicativo di 
una lesione nella fossa cranica media.
Mentre è ancora oggetto di dibattito se oggi deb-
ba essere o meno utilizzato il termine sindrome di 
Raeder, la sindrome dolorosa di Horner è ancora 
considerata da alcuni autori un’indicazione utile 
dal punto di vista diagnostico di una lesione in 
fossa cranica media o di dissecazione carotidea.
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13.10 Neuropatia oftalmoplegica 
dolorosa ricorrente
Terminologia utilizzata in precedenza: Emicrania of-
talmoplegica (questo termine vecchio ed inappro-
priato è stato dismesso perché questa sindrome 
non è emicranica ma piuttosto una neuropatia do-
lorosa ricorrente).

Descrizione: Ripetuti attacchi di paralisi di uno o 
più nervi oculomotori (comunemente il terzo), con 
cefalea ipsilaterale.

Criteri diagnostici:
A. Almeno due attacchi che soddisfino il criterio B
B. Entrambi i seguenti:

1  cefalea unilaterale
2. paralisi ipsilaterale di uno, due o tutti e tre i 

nervi oculomotori1

C. Esclusione tramite opportune indagini di lesio-
ni orbitarie, parasellari o in fossa cranica poste-
riore

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Nota:
1. Alcuni dati suggeriscono che la cefalea può svilupparsi fino a 

14 giorni prima della paresi oculomotoria.

Commenti: La RM mostra potenziamento dopo ga-
dolinio o ispessimento del nervo.
Il trattamento con corticosteroidi è di beneficio in 
alcuni pazienti.

13.11 Sindrome della bocca urente 
(Burning mouth syndrome)
Terminologia utilizzata in precedenza: Stomatodinia 
o glossodinia quando confinata alla lingua.

Descrizione: Una sensazione urente intraorale o 
disestesica, quotidianamente ricorrente per più di 
due ore al giorno per oltre tre mesi, senza eviden-
za clinica di lesioni causali.

Criteri diagnostici:
A. Dolore orale1 che soddisfi i criteri B e C
B. Ricorrente tutti i giorni per > 2 ore al giorno per 

> 3 mesi
C. Il dolore ha entrambe le seguenti caratteristiche:

1. qualità urente2

2. percepito superficialmente sulla mucosa 
orale

D. La mucosa orale risulta normale all’ispezione e 
l’esame clinico è normale inclusi i test di sensi-
bilità

E. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Note:
1. Il dolore è in genere bilaterale, la sede più comunemente 

coinvolta è la punta della lingua.
2. L’intensità del dolore è fluttuante.

Commenti: Possono essere presenti secchezza sog-
gettiva delle fauci, disestesia ed alterazioni del 
gusto.
C’è un alta prevalenza di donne in menopausa ed 
alcuni studi mostrano una comorbilità con disturbi
psicosociali e psichiatrici. Studi laboratoristici e ra-
diologici mostrano anomalie nel sistema nervoso 
centrale e periferico.
È ancora materia di dibattito se la Sindrome della 
bocca urente secondaria a patologie locali (candi-
dosi, lichen planus, iposalivazione) o sistemiche 
(iatrogene, anemia, deficienza di vitamina B12 o 
acido folico, sindrome di Sjögren, diabete) debba 
essere considerata come un’entità nosologica. Le 
correnti evidenze non ne giustificano l’inclusione 
neanche in Appendice.

13.12 Dolore faciale idiopatico 
persistente (PIFP)
Terminologia utilizzata in precedenza: Dolore faciale 
atipico.
Descrizione: Dolore persistente faciale e/o orale, 
con presentazione variabile ma con ricorrenza 
quotidiana per più di due ore al giorno per più di 
tre mesi, in assenza di deficit clinici neurologici.

Criteri diagnostici:
A. Dolore faciale e/o orale che soddisfi i criteri B e 

C
B. Ricorrente tutti i giorni per >2 ore al giorno per 

>3 mesi
C. Il dolore ha entrambe le seguenti caratteristi-

che:
1. scarsamente localizzato e non associabile al-

la distribuzione di un nervo periferico
2. di qualità sorda, indefinita, tormentosa

D. L’esame clinico neurologico è normale
E. Una causa odontoiatrica è stata esclusa con ap-

propriate indagini
F. Non meglio inquadrato da altra diagnosi 

ICHD-3.

Commento: Un’ampia varietà di termini sono usa-
ti dai pazienti per descrivere le caratteristiche del 
13.12 Dolore faciale idiopatico persistente, ma è molto 
più spesso descritto come sordo, indefinito e tor-
mentoso, sia profondo che superficiale. Può avere 
esacerbazioni trafittive ed è aggravato dallo stress. 
Con il tempo può diffondere ad un’area più ampia 
della regione craniocervicale.
I pazienti con 13.12 Dolore faciale idiopatico persi-
stente sono prevalentemente donne.
Il 13.12 Dolore faciale idiopatico persistente può es-
sere associato ad altre condizioni dolorose, quali 
il dolore cronico diffuso e la sindrome del colon 
irritabile. In aggiunta, esso mostra alti livelli di co-
morbilità psichiatrica e disabilità psicosociale.
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Il 13.12 Dolore faciale persistente idiopatico può ori-
ginare da atti chirurgici minori o ferite a volto, 
mascella, denti o gengive, ma persiste dopo la gua-
rigione del danno iniziale e senza alcuna causa lo-
cale dimostrabile. Tuttavia, test psicofisici e neuro-
fisiologici possono dimostrare anomalie sensitive.
Sembra esistere un continuum dal 13.12 Dolore fa-
ciale persistente idiopatico indotto da un trauma non 
significativo fino alla 13.1.2.3 Neuropatia trigemina-
le dolorosa post-traumatica causata senza dubbio da 
un danno significativo ai nervi periferici.
Il termine odontalgia atipica è stato applicato ad un 
dolore continuo in uno o più denti o in una tasca  
dentale dopo un’estrazione, in assenza di cause 
odontoiatriche. Si pensa sia un sottotipo del 13.12 
Dolore faciale idiopatico persistente sebbene più loca-
lizzato, l’età media di esordio sia più bassa e il rap-
porto tra i generi più bilanciato. In base alla storia 
del trauma, l’odontalgia atipica può essere anche 
un sottotipo della 13.1.2.3 Neuropatia trigeminale 
dolorosa post-traumatica.
Questi/e sottotipi/forme, se esistono, non sono 
stati/e sufficientemente studiati/e per proporre 
dei criteri diagnostici.

13.13 Dolore neuropatico centrale
Descrizione: Dolore craniocervicale unilaterale o bi-
laterale di origine centrale, con presentazione va-
riabile ed accompagnato o meno da disturbi sen-
sitivi. A seconda della causa può essere costante o 
recidivante-remittente.

13.13.1 Dolore neuropatico centrale 
attribuito a Sclerosi Multipla (SM)
Descrizione: Dolore craniocervicale unilaterale o 
bilaterale di origine centrale con presentazione 
variabile, accompagnato o meno da disturbi sen-
sitivi, attribuibile ad una lesione demielinizzante 
delle connessioni ascendenti centrali del nervo tri-
geminale in un paziente con la Sclerosi Multipla. È 
spesso recidivante-remittente.

Criteri diagnostici:
A. Dolore faciale e/o cefalico che soddisfi il crite-

rio C1

B. Diagnosi di Sclerosi Multipla con dimostrazio-
ne RM di lesione demielinizzante a carico del 
tronco encefalico o delle proiezioni ascendenti 
dei nuclei trigeminali

C. Il dolore si è sviluppato in relazione temporale 
alla lesione demielinizzante, o ha portato alla 
sua scoperta

D. Non meglio inquadrato da altra diagnosi 
ICHD-3.

Nota:
1. Il dolore può essere parossistico o continuo.

Commento: Anomalie sensitive non-dolorose (ge-
neralmente disestesia ma anche ipoestesia, aneste-
sia, ipoalgesia, parestesia, ecc.) possono coesistere 
con il 13.13.1 Dolore neuropatico centrale attribuito a 
Sclerosi Multipla.

13.13.2 Dolore centrale post-ictus (CPSP)
Descrizione: Dolore unilaterale faciale e/o cefalico, 
con presentazioni variabili che coinvolgono parti o 
tutta la regione craniocervicale e associato a deficit 
sensitivo, che si manifesta entro 6 mesi ed è cau-
sato da un ictus. Non è spiegabile da una lesione 
periferica del nervo trigemino o di altri nervi cra-
niali e cervicali.

Criteri diagnostici:
A. Dolore faciale e/o cefalico che soddisfi il crite-

rio C
B. Insorgenza di ictus ischemico o emorragico
C. Rapporto causale dimostrato da entrambe le se-

guenti condizioni:
1. il dolore si è sviluppato entro 6 mesi dallo 

stroke
2. evidenza neuroradiologica1 di lesione vasco-

lare in territorio appropriato
D. Non meglio inquadrato da altra diagnosi 

ICHD-3.

Nota:
1. Generalmente RMN.

Commenti: Il 13.13.2 Dolore centrale post-ictus è at-
tribuito a lesione delle proiezioni ascendenti dei 
nuclei trigeminali.
Le vie spinotalamiche cervicali ed il processamen-
to corticale possono anche giocare un ruolo signi-
ficativo. Di conseguenza i sintomi possono anche 
coinvolgere il tronco e gli arti del lato affetto.
Il dolore craniocervicale che segue una lesione ta-
lamica è parte di una emisindrome. Con lesioni 
midollari laterali il dolore emifaciale può svilup-
parsi isolatamente, ma è più spesso accompagnato
da emidisestesia crociata.
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14. Altri disturbi cefalalgici
Introduzione
Al fine di rendere questa classificazione esaustiva 
ci sono, in casi appropriati, delle sottocategorie per 
delle condizioni che soddisfano tutti i criteri me-
no uno per disturbi specifici. Tuttavia, ci possono 
essere delle cefalee le cui caratteristiche non rien-
trano in nessuno dei capitoli esistenti perché sono 
state descritte per la prima volta, o semplicemente 
perché non sono disponibili informazioni suffi-
cienti. Questo capitolo è pensato per questi tipi o 
sottotipi di cefalea.

14.1 Cefalea non classificata altrove
Termine precedentemente usato: Cefalea non classi-
ficabile.

Criteri diagnostici:
A. Cefalea con caratteristiche specifiche che ne 

suggeriscono un’identità diagnostica unica
B. Cefalea che non soddisfi i criteri per alcuno dei 

disturbi cefalalgici descritti in precedenza.

Commento: Diversi nuovi tipi di cefalea sono stati 
descritti nel tempo tra la prima edizione della Clas-
sificazione Internazionale Delle Cefalee e questa terza 
edizione. È stato già anticipato che ci sono ancora 

molte entità da descrivere. Tali cefalee, fino a che 
verranno classificate, possono essere codificate co-
me 14.1 Cefalea non classificata altrove.

14.2 Cefalea non specificata
Termine precedentemente usato: Cefalea non classi-
ficabile.

Criteri diagnostici:
A. La cefalea è o è stata presente
B. Non sono disponibili informazioni sufficienti 

per collocare tale cefalea in uno dei livelli di 
questa classificazione.

Commento: È evidente che una diagnosi deve esser 
posta in un grande numero di pazienti di cui sono 
disponibili pochissme informazioni, permettendo 
solo di affermare che essi soffrono di una cefalea 
ma non di quale tipo di cefalea. Questi pazien-
ti possono essere codificati come 14.2 Cefalea non 
specificata. Questo codice, tuttavia, non deve mai 
essere utilizzato come scusa per non raccogliere 
informazioni dettagliate sulla cefalea quando que-
ste informazioni sono disponibili. Dovrebbe essere 
utilizzato solo in situazioni in cui le informazioni 
non possono essere raccolte perché il paziente è 
morto o incapace di comunicare o indisponibile.
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Introduzione

Alla seconda edizione della International Classifica-
tion of Headache Disorders (ICHD-II) è stata aggiun-
ta per la prima volta un’Appendice, con numerosi 
scopi che sono mantenuti anche per l’ICHD-3.

Lo scopo primario dell’Appendice è quello di 
presentare dei criteri di ricerca per alcune nuo-
ve entità nosografiche che non sono state suffi-
cientemente validate dagli studi condotti fino ad 
ora. L’esperienza degli esperti del Comitato per 
la Classificazione e alcune pubblicazioni di varia 
qualità suggeriscono che esiste ancora un certo nu-
mero di entità diagnostiche, che si ritiene esistano 
ma per le quali sono necessari dati scientifici mi-
gliori prima che possano essere formalmente ac-
cettate. Pertanto, come è avvenuto al passaggio da 

ICDH-II a ICDH-3 beta e a ICDH-3, si prevede che 
alcune delle patologie che attualmente compaiono 
nell’Appendice verranno spostate nel testo princi-
pale della Classificazione alla prossima revisione.

In alcuni punti l’Appendice presenta dei criteri 
diagnostici alternativi a quelli contenuti nel corpo 
principale della classificazione. Ciò perché ancora 
una volta l’esperienza clinica e alcune pubblica-
zioni suggeriscono che tali criteri alternativi po-
trebbero essere preferibili ma il Comitato ritiene 
che l’evidenza scientifica non sia ancora sufficiente 
per modificare la classificazione principale.

L’Appendice infine rappresenta un primo passo 
per l’eliminazione di patologie storicamente inclu-
se nelle precedenti edizioni dell’ICHD come entità 
diagnostiche, ma per le quali non esiste una suffi-
ciente evidenza scientifica.
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A1. Emicrania
A1.1 Emicrania senza aura
A1.1.1 Emicrania senza aura mestruale pura
Criteri diagnostici:
A. Attacchi in una donna mestruata1 che soddisfi-

no i criteri per 1.1 Emicrania senza aura e il crite-
rio B sottostante

B. Attacchi che si verificano esclusivamente nei 
giorni 1±2 (cioè giorni da -2 a +3)2 della me-
struazione1 in almeno due su tre cicli mestruali 
ed in nessun altro periodo del ciclo3.

Note:
1. Per gli scopi della ICHD-3, la mestruazione è considerata il 

sanguinamento endometriale derivante sia dal normale ci-
clo mestruale, sia dalla sospensione dei progestinici esogeni, 
come in caso di terapia contraccettiva orale combinata o di 
terapia ormonale sostitutiva ciclica

2.  Il primo giorno della mestruazione corrisponde al giorno 1 e 
il giorno precedente è il giorno -1; non c’è giorno 0

3. L’uso di un diario prospettico è raccomandato a scopo di ri-
cerca, ma non è obbligatorio per la diagnosi clinica di A1.1.1 
Emicrania senza aura mestruale pura.

A1.1.2 Emicrania senza aura correlata alle 
mestruazioni
Criteri diagnostici:
A. Attacchi in una donna mestruata1 che soddisfi-

no i criteri per 1.1 Emicrania senza aura e il crite-
rio B sottostante

B. Attacchi che si verificano esclusivamente nei 
giorni 1±2 (cioè giorni da -2 a +3)2 della me-
struazione1 in almeno due cicli mestruali su tre 
ed anche in altri periodi del ciclo3.

Note:
1. Per gli scopi della ICHD-3, la mestruazione è considerata il 

sanguinamento endometriale derivante sia dal normale ci-
clo mestruale, sia dalla sospensione dei progestinici esogeni, 
come in caso di terapia contraccettiva orale combinata o di 
terapia ormonale sostitutiva ciclica

2. Il primo giorno della mestruazione corrisponde al giorno 1 e 
il giorno precedente è il giorno -1; non c’è giorno 0

3. L’uso di un diario prospettico è raccomandato a scopo di ri-
cerca, ma non è obbligatorio per la diagnosi clinica di A1.1.2 
Emicrania senza aura correlata alle mestruazioni.

A1.1.3 Emicrania senza aura non mestruale
Criteri diagnostici:
A. Attacchi in una donna mestruata1 che soddisfi-

no i criteri per 1.1 Emicrania senza aura e il crite-
rio B sottostante

B. Gli attacchi non soddisfano il criterio B per  
A1.1.1 Emicrania senza aura mestruale pura o  
A1.1.2 Emicrania senza aura correlata alle mestrua-
zioni

Nota:
1. Per gli scopi della ICHD-3, la mestruazione è considerata il 

sanguinamento endometriale derivante sia dal normale ci-
clo mestruale, sia dalla sospensione dei progestinici esogeni, 
come in caso di terapia contraccettiva orale combinata o di 
terapia ormonale sostitutiva ciclica.

Commenti: Questa subclassificazione di 1.1 Emicra-
nia senza aura è chiaramente applicabile solo alle 
donne mestruate, come definite in precedenza.
 Gli attacchi di emicrania legati alle mestruazioni 
sono in prevalenza senza aura.
L’importanza di distinguere tra A1.1.1 Emicrania 
senza aura mestruale pura e A1.1.2 Emicrania senza 
aura correlata alle mestruazioni è legata al fatto che 
la profilassi ormonale è più probabilmente efficace 
nella prima.
Molte donne tendono a sovra-stimare l’associa-
zione tra gli attacchi e le mestruazioni; a scopo di 
ricerca per confermare la diagnosi è necessario un 
diario prospettico compilato per almeno 3 cicli.
Il (I) meccanismo(i) patogenetico(i) dell’emicrania 
potrebbe essere differente in caso di sanguina-
mento endometriale risultante dal normale ciclo 
mestruale o di sanguinamento dovuto alla sospen-
sione di progestinici esogeni (come avviene con 
la terapia contraccettiva orale combinata o con la 
terapia ormonale sostitutiva). Per esempio, il ciclo 
mestruale endogeno risulta da complesse variazio-
ni ormonali nell’asse ipotalamo-ipofisario-ovarico 
che portano all’ovulazione, che è soppressa dall’u-
so dei contraccettivi orali combinati. Pertanto la ri-
cerca dovrebbe mantenere separate queste distinte 
sottopopolazioni anche se i criteri diagnostici non 
lo fanno. Le strategie terapeutiche potrebbero es-
sere differenti per queste sottopopolazioni.
Vi sono evidenze secondo le quali gli attacchi di 
emicrania legati alle mestruazioni, almeno in al-
cune donne, sarebbero il risultato della caduta dei 
livelli di estrogeni, per quanto in questa fase del 
ciclo possano essere rilevanti anche altre altera-
zioni ormonali e biochimiche. Quando un’emicra-
nia mestruale pura o un’emicrania correlata alla 
mestruazioni viene considerata dipendente dalla 
sospensione di estrogeni esogeni, sarà possibile 
utilizzare sia il codice A1.1.1 Emicrania senza aura 
mestruale pura o A1.1.2 Emicrania senza aura correla-
ta alle mestruazioni sia quello 8.3.3 Cefalea da sospen-
sione di estrogeni.
La relazione con le mestruazioni può modificarsi 
nel corso della vita riproduttiva femminile.

A1.2 Emicrania con aura
A1.2.0.1 Emicrania con aura mestruale pura
Criteri diagnostici:
A. Attacchi in una donna mestruata1 che soddisfi-

no i criteri per 1.2 Emicrania con aura e il criterio 
B sottostante

B. Attacchi che si verificano esclusivamente nei 
giorni 1±2 (cioè giorni da -2 a +3)2 della me-
struazione1 in almeno due su tre cicli mestruali 
ed in nessun altro periodo del ciclo3.
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Note:
1. Per gli scopi della ICHD-3, la mestruazione è considerata il 

sanguinamento endometriale derivante sia dal normale ci-
clo mestruale, sia dalla sospensione dei progestinici esogeni, 
come in caso di terapia contraccettiva orale combinata o di 
terapia ormonale sostitutiva ciclica

2. Il primo giorno della mestruazione corrisponde al giorno 1 e 
il giorno precedente è il giorno -1; non c’è giorno 0

3. L’uso di un diario prospettico è raccomandato a scopo 
di ricerca, ma non è obbligatorio per la diagnosi clinica di 
A1.2.0.1 Emicrania con aura mestruale pura.

A1.2.0.2 Emicrania con aura correlata alle 
mestruazioni

Criteri diagnostici:
A. Attacchi in una donna mestruata1 che soddisfi-

no i criteri per 1.2 Emicrania con aura e il criterio 
B sottostante

B. Attacchi che si verificano esclusivamente nei 
giorni 1±2 (cioè giorni da -2 a +3)2 della me-
struazione1 in almeno due su tre cicli mestruali 
ed anche in altri periodi del ciclo3.

Note:
1.  Per gli scopi della ICHD-3, la mestruazione è considerata il 

sanguinamento endometriale derivante sia dal normale ci-
clo mestruale, sia dalla sospensione dei progestinici esogeni, 
come in caso di terapia contraccettiva orale combinata o di 
terapia ormonale sostitutiva ciclica

2. Il primo giorno della mestruazione corrisponde al giorno 1 e 
il giorno precedente è il giorno -1; non c’è giorno 0

3. L’uso di un diario prospettico è raccomandato a scopo 
di ricerca, ma non è obbligatorio per la diagnosi clinica di  
A1.2.0.2 Emicrania con aura correlata alle mestruazioni.

A1.2.0.3 Emicrania con aura non mestruale
Criteri diagnostici:
A. Attacchi in una donna mestruata1 che soddisfi-

no i criteri per 1.2 Emicrania con aura e il criterio 
B sottostante

B. Gli attacchi non soddisfano il criterio B per  
A1.2.0.1 Emicrania con aura mestruale pura o  
A1.2.0.2 Emicrania con aura correlata alle mestrua-
zioni

Nota:
1. Per gli scopi della ICHD-3, la mestruazione è considerata il 

sanguinamento endometriale derivante sia dal normale ci-
clo mestruale, sia dalla sospensione dei progestinici esogeni, 
come in caso di terapia contraccettiva orale combinata o di 
terapia ormonale sostitutiva ciclica.

Commenti: Questa sotto-classificazione di 1.2 Emi-
crania con aura è chiaramente applicabile solo alle 
donne mestruate, come definite in precedenza.
Gli attacchi di emicrania legati alle mestruazioni 
sono in prevalenza senza aura. Questi criteri per  
A1.2.0.1 Emicrania con aura mestruale pura e A1.2.0.2 
Emicrania con aura correlata alle mestruazioni sono 
inclusi per permettere una migliore caratterizza-
zione di queste sotto-forme poco comuni. I criteri 
per A1.2.0.3 Emicrania con aura non mestruale sono 
inclusi per completezza.

Molte donne tendono a sovra-stimare l’associa-
zione tra gli attacchi e le mestruazioni; a scopo di 
ricerca per confermare la diagnosi è necessario un 
diario prospettico compilato per almeno 3 cicli.
 Il(I) meccanismo(i) patogenetico(i) dell’emicrania 
potrebbe essere differente in caso di sanguina-
mento endometriale risultante dal normale ciclo 
mestruale o di sanguinamento dovuto alla sospen-
sione di progestinici esogeni (come avviene con 
la terapia contraccettiva orale combinata o con la 
terapia ormonale sostitutiva). Per esempio, il ciclo 
mestruale endogeno risulta da complesse variazio-
ni ormonali nell’asse ipotalamo-ipofisario-ovarico 
che portano all’ovulazione, che è soppressa dall’u-
so dei contraccettivi orali combinati. Pertanto la ri-
cerca dovrebbe mantenere separate queste distinte 
sottopopolazioni anche se i criteri diagnostici non 
lo fanno.

A1.3 Emicrania cronica  
(criteri alternativi)
Criteri diagnostici alternativi:
A. Cefalea (di tipo emicranico o di tipo tensivo) 

per ≥15 giorni al mese per >3 mesi, che soddisfi 
i criteri B e C.

B. Cefalea che si manifesta in un paziente che ab-
bia avuto almeno cinque attacchi che soddisfi-
no i criteri B-D per 1.1 Emicrania senza aura e/o i 
criteri B e C per 1.2 Emicrania con aura.

C. Cefalea che per ≥8 giorni al mese per >3 mesi 
soddisfi uno qualsiasi dei punti seguenti:
1. criteri C e D per 1.1 Emicrania senza aura
2. criteri B e C per 1.2 Emicrania con aura
3. criteri A e B per 1.5 Probabile emicrania

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

A1.3.1 Emicrania cronica con periodi liberi 
dal dolore
Criteri diagnostici:
A. Cefalea che soddisfi i criteri per 1.3 Emicrania 

cronica ed il sottostante criterio B
B. Cefalea intervallata da periodi liberi da dolore 

di durata >3 ore per ≥5 giorni al mese che non 
siano attribuiti a trattamento farmacologico.

A1.3.2 Emicrania cronica con dolore 
continuo
Criteri diagnostici:
A. Cefalea che soddisfi i criteri per 1.3 Emicrania 

cronica ed il sottostante criterio B
B. Cefalea non intervallata da periodi liberi da do-

lore di durata >3 ore per ≥5 giorni al mese a 
meno che essi non siano dovuti a trattamento 
farmacologico.
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A1.4 Complicanze dell’emicrania
A1.4.5 Stato di aura emicranica
Criteri diagnostici:
A. Emicrania che soddisfi i criteri per 1.2 Emicrania 

con aura o uno dei suoi sottotipi
B. Almeno tre episodi di aura che compaiono 

nell’arco di tre giorni.

Commento: Altri disturbi neurologici compresi la 
sindrome da vasocostrizione cerebrale reversibile, 
la sindrome da encefalopatia posteriore reversibi-
le e la dissecazione arteriosa devono essere esclusi 
con indagini appropriate.

A1.4.6 Vista a fiocchi di neve  
(Visual snow)
Criteri diagnostici:
A. Piccoli punti, in movimento per tutto il campo 

visivo,1 ininterrotti che persistono per >3 mesi
B. Presenza di almeno due dei seguenti quattro 

sintomi visivi addizionali;
1. palinopsia2

2. fenomeni3 entoptici accentuati
3. fotofobia
4. visione notturna alterata (nictalopia)

C. Sintomi che non rientrano in quelli dell’aura 
emicranica visiva tipica4

D. Sintomi non meglio inquadrati in un altro di-
sturbo5.

Note:
1. I pazienti paragonano la vista a fiocchi di neve all’immagi-

ne televisiva statica (‘fiocchi di neve televisivi’). I punti so-
no generalmente neri o grigi su uno sfondo bianco e grigi 
o bianchi su uno sfondo nero ma sono anche descritti come 
trasparenti, bianchi lampeggianti e colorati.

2. La palinopsia può essere una post-immagine visiva e/o la 
traccia di oggetti in movimento. Le post-immagini visive 
sono diverse dalle post-immagini retiniche, che compaiono 
solo dopo aver fissato un’immagine a alto contrasto e sono in 
colore complementare.

3. Questi fenomeni che originano dalla struttura dal sistema vi-
sivo stesso, comprendono corpi mobili in eccesso in entram-
bi gli occhi, un fenomeno entoptico in eccesso in campo blu 
(innumerevoli piccoli punti grigi, bianchi, neri o anelli che si 
muovono nel campo visivo di entrambi gli occhi quando si 
stanno guardando superfici brillanti omogenee come il cielo 
blu), auto-illuminazione dell’occhio (onde colorate o nubi 
percepite quando si chiudono gli occhi al buio) e fotopsia 
spontanea (lampi di luce scintillanti)

4. Come descritto in 1.2.1.Emicrania con aura tipica.
5. Esami oftalmologici normali (acuità visiva corretta, fundus 

con pupilla dilatata, esame del campo visivo ed elettroreti-
nografia) e non assunzione di farmaci psicotropi.

Commenti: A1.4.6 Vista a fiocchi di neve (Visual 
snow) è una nuova entità inclusa nell’Appendice 
di ICHD-3. Potrebbe non far parte dello spettro 
emicranico di per sé ma sembra essere associata 
epidemiologicamente a 1.2 Emicrania con aura. So-
no necessarie ulteriori ricerche per capire se questi 
due disturbi condividono meccanismi fisiopatolo-

gici responsabili dei sintomi visivi, ma nel frattem-
po si ipotizza che l’ipereccitabilità corticale giochi 
un ruolo in entrambi. Pazienti con 1. Emicrania 
hanno un’aumentata prevalenza di palinopsia e 
di accresciuta sensibilità visiva al di fuori degli at-
tacchi: A1.4.6 Vista a fiocchi di neve(Visual snow) è 
caratterizzata sia da palinopsia che da fotofobia. 
Pazienti con A1.4.6 Vista a fiocchi di neve (Visual 
snow) in comorbidità con 1. Emicrania hanno più 
spesso palinopsia, fotopsia spontanea, fotofobia, 
nictalopia e tinnito rispetto a quelli che non hanno 
la comorbidità per emicrania.
Altre due ragioni sostengono l’inclusione di A1.4.6 
Vista a fiocchi di neve (Visual snow) nell’ICHD-3. In 
primo luogo crea la consapevolezza di questa con-
dizione e aiuta i medici a riconoscerla. I pazienti 
che riferiscono la vista a fiocchi di neve come sin-
tomo spesso hanno (una storia di) 1. Emicrania; 
i medici che non conoscono A1.4.6 Vista a fiocchi 
di neve (Visual snow) possono interpretare male i 
suoi sintomi come aura visiva persistente. In se-
condo luogo, in una discussione di questo genere 
applicata alla ricerca, futuri studi sui sintomi visivi 
persistenti richiedono gruppi di studio omogenei; 
l’inclusione dei criteri per A1.4.6 Vista a fiocchi di 
neve (Visual snow) rende chiaro ai ricercatori come 
questo disturbo viene attualmente definito.

A1.6 Sindromi episodiche 
che possono essere associate 
all’emicrania
A1.6.4 Colica infantile
Descrizione: Pianto frequente ed eccessivo in un 
lattante che appare altrimenti in buona salute e 
ben nutrito.

Criteri diagnostici:
A. Episodi ricorrenti di irritabilità, agitazione o 

pianto che si manifestano in neonati e lattan-
ti dalla nascita fino ai quattro mesi di età, che 
soddisfino il criterio B

B. Entrambe le seguenti condizioni:
1. episodi di durata ≥3 ore al giorno
2. episodi che si manifestano ≥3 giorni alla set-

timana per ≥3 settimane
C. Non attribuito ad altro disturbo1.

Nota:
1. In particolare deve essere stato escluso un ritardo nell’accre-

scimento.

Commenti: Le coliche infantili affliggono un neona-
to su cinque.
 Neonati e lattanti affetti da coliche hanno mag-
giore probabilità di sviluppare in futuro 1.1 Emi-
crania senza aura o 1.2 Emicrania con aura. È stato 
riscontrato che madri affette da 1. Emicrania sono 
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2.5 volte più soggette ad avere lattanti con coliche 
infantili rispetto a madri non emicraniche. Per i 
padri affetti da 1. Emicrania il rischio di avere figli 
con coliche è raddoppiato.

A1.6.5 Emiplegia alternante dell’infanzia
Descrizione: Attacchi di emiplegia che coinvolgono 
alternativamente i due lati e si manifestano in età 
infantile, associati a encefalopatia progressiva, al-
tri fenomeni accessuali e ritardo mentale.

Criteri diagnostici:
A. Attacchi ricorrenti di emiplegia, con alternanza 

tra i due lati del corpo, che soddisfino il criterio 
B

B. Esordio prima dei 18 mesi di vita
C. Almeno un altro fenomeno accessuale1 associa-

to agli attacchi di emiplegia o che insorge indi-
pendentemente

D. Evidenza di deficit mentale e/o neurologico
E.  Non attribuito ad altro disturbo

Nota:
1.  Come accessi tonici, posture distoniche, movimenti coreoa-

tetosici, nistagmo o altre anomalie oculomotorie e/o disturbi 
autonomici.

Commento: Si tratta di una condizione eterogenea 
che include vari disturbi neurodegenerativi. Una 
correlazione con l’emicrania è suggerita su basi 
cliniche ma non può essere esclusa la possibilità 
che si tratti di una forma di epilessia non usuale. 
È probabile che almeno il 70% dei casi di malattia 
siano dovuti a mutazioni del gene ATP1A3 (che 
codifica la sub unità α3 della sodio-potassio [Na+/
K+] ATPasi).

A1.6.6 Emicrania vestibolare
Termini usati in precedenza: Vertigini/capogiri as-
sociati ad emicrania; vestibulopatia correlata ad 
emicrania; vertigine emicranica.

Criteri diagnostici:
A. Almeno cinque episodi che soddisfino i criteri 

C e D
B. Storia attuale o pregressa di 1.1 Emicrania senza 

aura o 1.2 Emicrania con aura1

C. Sintomi vestibolari2 di intensità moderata o se-
vera,3 di durata compresa tra 5 minuti e 72 ore4

D. Almeno metà degli episodi sono associati con 
almeno una delle seguenti tre caratteristiche 
emicraniche5:
1. cefalea con almeno due delle seguenti quat-

tro caratteristiche:
a) dolore unilaterale
b) dolore pulsante
c) dolore di intensità moderata o severa
d) dolore peggiorato da attività fisica di 

routine

2. fotofobia e fonofobia
3. aura visiva

E. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3 o da altro disturbo vestibolare6.

Note:
1.  Codificare anche la diagnosi relativa all’emicrania di base.
2.  I sintomi vestibolari, come definiti dalla International Classifi-

cation of Vestibular Disorders della Bárány Society e considera-
ti qualificanti per la diagnosi di A1.6.6 Emicrania vestibolare, 
includono:

 a) Vertigine spontanea
   i. Vertigine interna (falsa sensazione di essere in  

 movimento)
  ii. Vertigine esterna (falsa sensazione che l’ambiente  

  circostante stia ruotando o ondeggiando)
 b) Vertigine posizionale, che si manifesta in seguito a  

      cambiamento di posizione del capo
 c) Vertigine provocata da stimolo visivo, scatenata da  

     uno stimolo visivo complesso o di grandi dimensioni in  
      movimento

 d)  Vertigine indotta da movimenti del capo, che si manifesta  
      durante movimenti del capo

  e)  Sensazione di instabilità con nausea indotta da movimenti  
    del capo (la sensazione di instabilità è caratterizzata da  
    una sensazione di alterato orientamento spaziale; altre  
       forme di instabilità non sono per il momento incluse nella  
      classificazione dell’emicrania vestibolare).

3.  I sintomi vestibolari vengono considerati moderati quando 
interferiscono ma non impediscono lo svolgimento delle 
normali attività quotidiane e severi quando è impossibile 
proseguire le normali attività quotidiane.

4.  La durata degli episodi è estremamente variabile. Il 30% cir-
ca dei pazienti riferisce episodi della durata di minuti, il 30% 
ha attacchi che durano ore ed un altro 30% lamenta attacchi 
che perdurano per diversi giorni. Il rimanente 10% ha attac-
chi che durano soltanto secondi, che tendono a manifestarsi 
ripetutamente durante movimenti del capo, o stimolazione 
visiva, oppure dopo variazioni della posizione del capo. In 
tali pazienti la durata dell’episodio viene definita come il pe-
riodo totale durante il quale questi brevi attacchi tendono a 
recidivare. All’altra estremità dello spettro di questo distur-
bo ci sono pazienti che possono necessitare fino a 4 settimane 
per il recupero completo da un episodio di emicrania vesti-
bolare. Tuttavia, la parte principale dell’episodio raramente 
supera le 72 ore.

5. Un solo sintomo è sufficiente nel corso di un singolo episo-
dio. Sintomi differenti possono manifestarsi nel corso di di-
versi episodi. I sintomi associati possono presentarsi prima, 
durante o dopo i sintomi vestibolari.

6.  La storia clinica e l’esame obiettivo non suggeriscono un al-
tro disturbo vestibolare oppure tale disturbo è stato preso in 
considerazione ma escluso da indagini appropriate oppure 
tale disturbo è presente come condizione comorbida o indi-
pendente, ma gli episodi relativi a tale disturbo possono es-
sere chiaramente differenziati. Attacchi emicranici possono 
essere indotti dalla stimolazione vestibolare; quindi, la dia-
gnosi differenziale dovrebbe includere altri disturbi vestibo-
lari complicati da concomitanti attacchi emicranici.

Commenti: Una prevalenza del 10.3%, sorprenden-
temente elevata, di A1.6.6 Emicrania vestibolare è 
stata recentemente descritta tra i pazienti emicra-
nici di Dipartimenti Neurologici cinesi.

Altri sintomi
Sintomi uditivi transitori, nausea, vomito, prostra-
zione e suscettibilità alla chinetosi possono essere 
associati a A1.6.6 Emicrania vestibolare. Tuttavia, 
poiché essi possono manifestarsi anche in associa-
zione con altri disturbi vestibolari, questi non ven-
gono inclusi tra i criteri diagnostici.
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Relazione con aura emicranica ed emicrania con 
aura troncoencefalica
Sia aura emicranica che emicrania con aura tronco-
encefalica (precedentemente chiamata emicrania di 
tipo basilare) sono termini definiti dalla ICHD-3. 
Soltanto una minoranza di pazienti con A1.6.6 
Emicrania vestibolare sperimenta le proprie mani-
festazioni vertiginose nel lasso di tempo di 5-60 
minuti, indispensabile per la diagnosi di sintomo 
di aura emicranica. Un numero ancora inferiore di 
pazienti presenza l’episodio vertiginoso immedia-
tamente prima che la cefalea inizi, come richiesto 
per 1.2.1.1 Aura tipica con cefalea, per cui episodi 
di A1.6.6 Emicrania vestibolare non possono essere 
considerati come aure emicraniche.
Sebbene una sintomatologia vertiginosa sia riferi-
ta da più del 60% dei pazienti con 1.2.2 Emicrania 
con aura troncoencefalica, la ICHD-3 richiede che si-
ano presenti almeno due sintomi troncoencefalici 
in aggiunta ai sintomi di aura visiva, sensoriale o 
disfasica per porre tale diagnosi. Meno del 10% dei 
pazienti con A1.6.6 Emicrania vestibolare soddisfa 
tali criteri, per cui A1.6.6 Emicrania vestibolare e 
1.2.2 Emicrania con aura del tronco-encefalo non sono 
sinonimi, sebbene singoli pazienti possano soddi-
sfare i criteri diagnostici per entrambi i disturbi.

Relazione con vertigine parossistica benigna
Sebbene la A1.6.6 Emicrania vestibolare possa co-
minciare a qualsiasi età, la ICHD-3 riconosce un 
disturbo specifico dell’infanzia la 1.6.2 Vertigine 
parossistica benigna. La diagnosi richiede cinque 
episodi vertiginosi che si presentino senza alcun 
prodromo e si risolvano spontaneamente dopo 
minuti o ore. Nei periodi intercritici l’esame neu-
rologico, l’audiometria, le funzioni vestibolari e 
l’EEG devono essere normali. Una cefalea pulsan-
te unilaterale può manifestarsi durante gli attacchi 
ma non è un criterio vincolante. La 1.6.2 Vertigine 
parossistica benigna è considerata come una delle 
sindromi “precursori dell’emicrania”, per cui non 
è necessario che si siano manifestati in preceden-
za episodi di cefalea di tipo emicranico per porre 
tale diagnosi. Poiché la classificazione della A1.6.6 
Emicrania vestibolare non implica alcun limite di 
età, tale diagnosi può essere applicata anche ai 
bambini, quando i rispettivi criteri vengano soddi-
sfatti. Soltanto bambini con differenti tipi di attac-
chi vertiginosi (ad esempio episodi di breve dura-
ta, inferiore a 5 minuti, ed altri di maggior durata, 
di più di 5 minuti), dovrebbero ricevere entrambe 
queste diagnosi.

Sovrapposizione con la malattia di Menière
L’emicrania è molto più comune nei pazienti affetti 
da malattia di Menière che in soggetti sani. Sono 
stati descritti numerosi casi di pazienti con aspetti 

clinici sia della malattia di Menière che di A1.6.6 
Emicrania vestibolare. In effetti l’emicrania e la ma-
lattia di Menière possono essere ereditate come 
un complesso sintomatologico. Perdita dell’udito 
intermittente, tinnito e sensazione di pressione 
auricolare possono essere presenti nella A1.6.6 
Emicrania vestibolare, ma la perdita dell’udito non 
progredisce a livelli troppo estesi. Altrettanto, ce-
falee di tipo emicranico, fotofobia e persino au-
re emicraniche sono comuni durante gli attacchi 
della malattia di Menière. La relazione fisiopato-
logica tra A1.6.6 Emicrania vestibolare e malattia 
di Menière rimane incerta. Nel primo anno dopo 
l’esordio sintomatologico differenziare le due con-
dizioni può rappresentare un’autentica sfida dia-
gnostica, poiché la malattia di Menière nelle prime 
fasi di malattia può manifestarsi come monosinto-
matica, con la sola espressione di sintomatologia 
vestibolare.
Quando i criteri per la malattia di Menière sono 
soddisfatti, ed in particolare quando la perdita 
di udito è documentata da esami audiometrici, la 
diagnosi da porre è quella di malattia di Menière, 
anche quando sintomi emicranici si manifestano 
durante gli attacchi vestibolari. Soltanto i pazienti 
che hanno due tipi differenti di attacchi, uno che 
soddisfi i criteri per A1.6.6 Emicrania vestibolare e 
l’altro per la malattia di Menière, dovrebbero rice-
vere diagnosi di entrambi i disturbi. Una revisione 
futura della ICHD potrebbe includere una sindro-
me che esprima una sovrapposizione tra emicra-
nia vestibolare e malattia di Menière.
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A2. Cefalea di tipo tensivo 
(criteri alternativi)
I seguenti criteri alternativi possono essere appli-
cati a A2.1 Cefalea di tipo tensivo episodica sporadica, 
A2.2 Cefalea di tipo tensivo episodica frequente e A2.3 
Cefalea di tipo tensivo cronica. Essi definiscono una 
generica sindrome cefalalgica di tipo tensivo. In 
altre parole, questi criteri sono molto specifici ma 
hanno una bassa sensibilità.

Criteri diagnostici alternativi:
A. Cefalea che soddisfi il criterio A per [qualunque 

tra 2.1 Cefalea di tipo tensivo episodica sporadica, 
2.2 Cefalea di tipo tensivo episodica frequente o 2.3 
Cefalea di tipo tensivo cronica] e i criteri B-D se-
guenti

B. Cefalea accessuale o continua che soddisfi il 
criterio B per [qualunque tra 2.1 Cefalea di tipo 
tensivo episodica sporadica, 2.2 Cefalea di tipo ten-
sivo episodica frequente o 2.3 Cefalea di tipo tensivo 
cronica]

C. La cefalea presenta almeno tre delle seguenti 
quattro caratteristiche:
1. sede bilaterale
2. qualità compressiva-costrittiva (non pulsan-

te)
3. intensità lieve o media
4. non aggravata da attività fisiche di routine 

quali camminare o salire le scale
D. Non sono presenti nausea, vomito, fotofobia o 

fonofobia
E. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.
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A3. Cefalee autonomico-
trigeminali (TACs)
A3.1 Cefalea a grappolo  
(criteri alternativi)
Criteri diagnostici alternativi:
A. Almeno cinque attacchi che soddisfino i criteri 

B-D
B. Dolore di intensità forte o molto forte, unilate-

rale, in sede orbitaria, sovraorbitaria e/o tem-
porale, della durata di 15-180 minuti (senza 
trattamento)¹

C. Uno o entrambi i seguenti:
1. almeno uno dei seguenti sintomi o segni, 

ipsilaterali alla cefalea:
a) iniezione congiuntivale e/o lacrimazione
b) congestione nasale e/o rinorrea
c) edema palpebrale
d) sudorazione frontale e faciale
e) arrossamento frontale e faciale
f)  sensazione di pienezza a livello dell’orec-

chio
g) miosi e/o ptosi

2. senso di irrequietezza o agitazione
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D. La frequenza degli attacchi è compresa tra uno 
ogni due giorni e otto al giorno²

E. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Note:
1.  Durante parte, ma per meno della metà della sua durata, del 

decorso attivo di A3.1 Cefalea a grappolo, gli attacchi possono 
essere di minore intensità e/o di durata inferiore o superiore 
a quella indicata.

2.  Durante parte, ma per meno della metà della sua durata, del 
decorso attivo di A3.1 Cefalea a grappolo, gli attacchi possono 
essere a frequenza minore di quella indicata.

Commento: Vi è divergenza di opinioni sull’inclusio-
ne dei punti (e) ed (f) nel criterio C1. Gli esperti del 
gruppo di lavoro ritengono che essi migliorino la 
sensibilità senza significativa perdita di specificità, 
ma tests formali sul campo non l’hanno confermato.

A3.2 Hemicrania parossistica  
(criteri alternativi)
Criteri diagnostici alternativi:
A. Almeno 20 attacchi che soddisfino i criteri B-E
B. Dolore di intensità forte, unilaterale, in sede 

orbitaria, sovraorbitaria e/o temporale, della 
durata di 2-30 minuti

C. Uno o entrambi i seguenti:
1. almeno uno dei seguenti sintomi o segni, 

ipsilaterali alla cefalea:
a) iniezione congiuntivale e/o lacrimazione
b) congestione nasale e/o rinorrea
c) edema palpebrale
d) sudorazione frontale e faciale
e) arrossamento frontale e faciale
f)  sensazione di pienezza a livello dell’orec-

chio
g) miosi e/o ptosi

2. senso di irrequietezza o agitazione
D. La frequenza degli attacchi è superiore a 5 al 

giorno¹

E. Gli attacchi sono prevenuti in maniera comple-
ta da dosi terapeutiche di indometacina²

F. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Note:
1. Durante parte, ma per meno della metà della sua durata, 

del decorso attivo di A3.2 Hemicrania parossistica, gli attacchi 
possono essere a frequenza minore di quella indicata.

2. Negli adulti, l’indometacina per via orale dovrebbe essere 
utilizzata inizialmente a dose di almeno 150 mg/die e incre-
mentata, se necessario, fino a 225 mg/die. La dose iniettiva 
è di 100-200 mg. Dosi di mantenimento inferiori vengono 
spesso impiegate.

Commento: Vi è divergenza di opinioni sull’inclu-
sione dei punti (e) ed (f) nel criterio C1. Gli esperti 
del gruppo di lavoro ritengono che essi migliorino 
la sensibilità senza significativa perdita di specifi-
cità, ma non sono stati effettuati tests formali sul 
campo allo scopo di confermare le modifiche dei 
criteri diagnostici.

A3.3 Attacchi di cefalea 
unilaterale nevralgiforme di breve 
durata (Short-lasting unilateral 
neuralgiform headache attacks) 
(criteri alternativi)
Criteri diagnostici alternativi:
A. Almeno 20 attacchi che soddisfino i criteri B-D
B. Attacchi di dolore cefalico di intensità modera-

ta o forte, unilaterale, a distribuzione orbitaria, 
sovraorbitaria, temporale e/o altra distribuzio-
ne trigeminale, della durata di 1-600 secondi, 
che si manifestano come scarica singola, serie 
di scariche o o con un andamento a dente di se-
ga (ovvero bruschi picchi di dolore intervallati 
da brevi remissioni)

C. Almeno uno dei seguenti sintomi o segni vege-
tativi cranici, ipsilaterali al dolore:
1. iniezione congiuntivale e/o lacrimazione
2. congestione nasale e/o rinorrea
3. edema palpebrale
4. sudorazione frontale e faciale
5. arrossamento frontale e faciale
6. sensazione di pienezza a livello dell’orecchio
7. miosi e/o ptosi

D. La frequenza degli attacchi è di almeno 1 al 
giorno¹

E. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Nota:
1.  Durante parte, ma per meno della metà della sua durata, del 

decorso attivo di A3.3 Attacchi di cefalea unilaterale nevralgi-
forme di breve durata, gli attacchi possono essere a frequenza 
minore di quella indicata.

Commento: Vi è divergenza di opinioni sull’inclu-
sione dei punti C5 e C6. Gli esperti del gruppo di 
lavoro ritengono che essi migliorino la sensibilità 
senza significativa perdita di specificità, ma non 
sono stati effettuati tests formali sul campo allo 
scopo di confermare le modifiche dei criteri dia-
gnostici.

A3.4 Hemicrania continua  
(criteri alternativi)
Criteri diagnostici alternativi:
A. Cefalea unilaterale che soddisfi i criteri B-D
B. Presente da almeno 3 mesi, con esacerbazioni 

di intensità moderata o superiore
C. Uno o entrambi i seguenti:

1. almeno uno dei seguenti sintomi o segni, 
ipsilaterali alla cefalea:
a) iniezione congiuntivale e/o lacrimazione
b) congestione nasale e/o rinorrea
c) edema palpebrale
d) sudorazione frontale e faciale
e) arrossamento frontale e faciale
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f)  sensazione di pienezza a livello dell’orec-
chio

g) miosi e/o ptosi
2. senso di irrequietezza o agitazione, o aggra-

vamento del dolore con il movimento
D. Gli attacchi sono prevenuti in maniera comple-

ta da dosi terapeutiche di indometacina¹

E. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Nota:
1. Negli adulti, l’indometacina per via orale dovrebbe essere 

utilizzata inizialmente a dose di almeno 150 mg/die e incre-
mentata, se necessario, fino a 225 mg/die. La dose iniettiva 
è di 100-200 mg. Dosi di mantenimento inferiori vengono 
spesso impiegate.

Commento: Vi è divergenza di opinioni sull’inclu-
sione dei punti (e) ed (f) nel criterio C1. Gli esperti 
del gruppo di lavoro ritengono che essi migliorino 
la sensibilità senza significativa perdita di specifi-
cità, ma non sono stati effettuati tests formali sul 
campo allo scopo di confermare le modifiche dei 
criteri diagnostici.

A3.6 Cefalea autonomica 
trigeminale indifferenziata
Descrizione: Una cefalea simile alle forme auto-
nomico-trigeminali che si manifesta in bambini 
e adolescenti con caratteristiche del disturbo non 
completamente sviluppate.

Commenti: Un incompleto sviluppo dell’encefalo 
può modificare la presentazione clinica delle ce-
falee autonomiche trigeminali (TACs). I pazienti 
codificati come A3.6 Cefalea autonomica trigeminale 
indifferenziata sarebbero, tipicamente, bambini o 
adolescenti la cui cefalea presenta caratteristiche 
fortemente suggestive di una TAC, ma sovrappo-
ste e incomplete; ad esempio, possono presentare 
attacchi di cefalea lateralizzati di durata di 30 mi-
nuti con sintomi autonomici, ma senza le attese ri-
sposte all’indometacina, all’ossigeno o ai triptani.
Sono necessari studi prospettici allo scopo di me-
glio comprendere la loro presentazione clinica e di 
proporre criteri per la loro diagnosi.

Bibliografia
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2016; 36: 547–551.

A4. Altre cefalee primarie
A4.11 Epicrania fugax
Descrizione: Brevi parossismi di dolore cefalico, di 
tipo trafittivo, che descrive una traiettoria lineare o 
a zig-zag lungo la superficie di un emicranio.

Criteri diagnostici:
A. Attacchi ricorrenti di dolore cefalico trafittivo, 

della durata di 1-10 secondi, che soddisfino il 
criterio B

B. Il dolore si sposta seguendo una traiettoria line-
are o a zig-zag lungo la superficie di un emicra-
nio, con inizio e termine nel territorio di distri-
buzione di nervi differenti

C. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-31.

Nota:
1. Una lesione strutturale deve essere esclusa dall’anamnesi, 

dall’esame obiettivo e, qualora indicato, da esami strumen-
tali.

Commenti: I pazienti con A4.11 Epicrania fugax de-
scrivono il loro dolore nei termini della sua traietto-
ria tra due punti distanti localizzati sulla superficie 
del capo, con il movimento dall’esordio al termine 
della durata di appena pochi secondi. Tale topo-
grafia dinamica è una caratteristica specifica che 
differenzia l’A4.11 Epicrania fugax dalle altre cefa-
lee epicraniche e dalle nevralgie. I punti di esordio 
e di termine del dolore rimangono costanti in ogni 
paziente; il dolore in genere si sposta in avanti da 
un’area emicranica posteriore verso l’occhio ipsila-
terale o il naso, ma è possibile anche un’irradiazio-
ne all’indietro, da un’area frontale o periorbitaria 
verso la regione occipitale. In tutti i casi, il dolore è 
strettamente unilaterale, benché in alcuni pazienti 
possa verificarsi un’alternanza di lato.
Al termine dell’attacco possono presentarsi segni 
autonomici ipsilaterali quali lacrimazione, iniezio-
ne congiuntivale e/o rinorrea.
Per quanto gli attacchi siano prevalentemente spon-
tanei, gli stessi possono essere occasionalmente sca-
tenati dalla stimolazione tattile del punto di esor-
dio, che può rimanere dolorabile tra gli attacchi.

Bibliografia
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A5. Cefalea attribuita a trauma o 
lesione della testa e/o del collo

A5.1 Cefalea acuta attribuita a 
trauma cranico
Commento: Il comune assunto che la cefalea deve 
insorgere (o riferita essere insorta) entro sette gior-
ni dal trauma cranico (o dalla consapevolezza del 
trauma) è in qualche modo arbitrario. Alcuni dati 
suggeriscono che la cefalea può insorgere dopo un 
intervallo di tempo più prolungato. Nei criteri dia-
gnostici proposti di seguito, l’intervallo di tempo 
massimo tra il trauma cranico e l’esordio della ce-
falea è stabilito a tre mesi, ma si presume che una 
cefalea che sia esordita in più stretta relazione tem-
porale col trauma possa essere più accuratamente 
attribuita allo stesso. Futuri studi dovrebbero pro-
seguire le indagini sull’utilità di questi ed alternati-
vi criteri diagnostici per A5.1 Cefalea acuta attribuita 
a trauma cranico che consentano un esordio della ce-
falea tra i sette giorni e i tre mesi dal trauma.

A5.1.1.1 Cefalea acuta ad esordio tardivo 
attribuita a trauma cranico moderato o severo
Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea che soddisfi i criteri C e D
B. Si è verificato un trauma cranico, che si associa 

ad almeno uno dei seguenti criteri:
1. perdita di coscienza di durata >30 minuti
2. punteggio <13 alla Glasgow Coma Scale (GCS)
3. amnesia post-traumatica di durata >24 ore
4. alterazione della coscienza di >24 ore
5. evidenza neuroradiologica di danno trauma-

tico del capo, quali frattura cranica, emorra-
gia intracranica e/o contusione cerebrale

C. Cefalea ad esordio riferito a distanza da sette 
giorni a tre mesi da tutti i seguenti:
1. trauma cranico
2. ripresa della coscienza dopo un trauma cra-

nico (se pertinente)
3. sospensione di farmaco/i che alterano la 

percezione o la capacità di riferire cefalea 
dopo il trauma (se pertinente)

D. Una delle due condizioni:
1. la cefalea scompare entro tre mesi dal suo 

esordio
2. la cefalea persiste, ma non sono ancora tra-

scorsi tre mesi dal suo esordio
E. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

A5.1.2.1 Cefalea acuta ad esordio tardivo 
attribuita a trauma cranico lieve
Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea che soddisfi i criteri C e D

B. Si è verificato un trauma cranico, che soddisfi 
entrambi i seguenti:
1. assenza di tutti i seguenti:

a) perdita di coscienza di durata > 30 minuti
b) punteggio <13 alla Glasgow Coma Scale 

(GCS)
c) amnesia post-traumatica di durata >24 

ore
d) alterazione della coscienza di >24 ore
e) evidenza neuroradiologica di danno 

traumatico del capo, quali frattura crani-
ca, emorragia intracranica e/o contusio-
ne cerebrale

2. uno o più dei seguenti sintomi o segni im-
mediatamente dopo il trauma stesso:
a) stato confusionale transitorio, disorienta-

mento o alterazione della coscienza
b) perdita di memoria per eventi che prece-

dono o seguono immediatamente il trau-
ma

c) almeno due sintomi suggestivi di trauma 
cranico lieve:
 i. nausea
 ii. vomito
 iii. disturbi visivi
 iv. stordimento o vertigini
 v. disequilibrio posturale o dell’andatura
 vi. deficit della memoria e/o della con- 

  centrazione
C. Cefalea ad esordio riferito a distanza da sette 

giorni a tre mesi da tutti i seguenti:
1. trauma cranico
2. ripresa della coscienza dopo un trauma cra-

nico (se pertinente)
3. sospensione di farmaco/i che alterano la 

percezione o la capacità di riferire cefalea 
dopo il trauma (se pertinente)

D. Una delle due condizioni:
1. la cefalea scompare entro tre mesi dal suo 

esordio
2. la cefalea persiste, ma non sono ancora tra-

scorsi tre mesi dal suo esordio
E. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

A5.2 Cefalea persistente attribuita a 
trauma cranico
Commento: Il comune assunto che la cefalea deve 
insorgere (o riferita essere insorta) entro sette gior-
ni dal trauma cranico (o dalla consapevolezza del 
trauma) è in qualche modo arbitrario. Alcuni da-
ti suggeriscono che la cefalea può insorgere dopo 
un intervallo di tempo più prolungato. Nei criteri 
diagnostici proposti di seguito, l’intervallo di tem-
po massimo tra il trauma cranico e l’esordio della 
cefalea è stabilito a tre mesi, ma si presume che 
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una cefalea che sia esordita in più stretta relazione 
temporale col trauma possa essere più accurata-
mente attribuita allo stesso. Futuri studi dovreb-
bero proseguire le indagini sull’utilità di questi ed 
alternativi criteri diagnostici per A5.2 Cefalea persi-
stente attribuita a trauma cranico che consentano un 
esordio della cefalea tra i sette giorni e i tre mesi 
dal trauma.

A5.2.1.1 Cefalea persistente ad esordio tardivo 
attribuita a trauma cranico moderato o severo
Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea che soddisfi i criteri C e D
B. Si è verificato un trauma cranico, che si associa 

ad almeno uno dei seguenti criteri:
1. perdita di coscienza di durata >30 minuti
2. punteggio <13 alla Glasgow Coma Scale (GCS)
3. amnesia post-traumatica di durata >24 ore
4. alterazione della coscienza di >24 ore
5. evidenza neuroradiologica di danno trauma-

tico del capo, quali frattura cranica, emorra-
gia intracranica e/o contusione cerebrale

C. Cefalea ad esordio riferito a distanza da sette 
giorni a tre mesi da tutti i seguenti:
1. trauma cranico
2. ripresa della coscienza dopo un trauma cra-

nico (se pertinente)
3. sospensione di farmaco/i che alterano la 

percezione o la capacità di riferire cefalea 
dopo il trauma (se pertinente)

D. La cefalea persiste per >3 mesi dal suo esordio
E. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

A5.2.2.1 Cefalea persistente ad esordio tardivo 
attribuita a trauma cranico lieve
Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea che soddisfi i criteri C e D
B. Si è verificato un trauma cranico, che soddisfi 

entrambi i seguenti:
1. assenza di tutti i seguenti:

a) perdita di coscienza di durata > 30 minuti
b) punteggio < 13 alla Glasgow Coma Scale 

(GCS)
c) amnesia post-traumatica di durata >24 ore
d) alterazione della coscienza di > 24 ore
e) evidenza neuroradiologica di danno 

traumatico del capo, quali frattura crani-
ca, emorragia intracranica e/o contusio-
ne cerebrale

2. uno o più dei seguenti sintomi o segni im-
mediatamente dopo il trauma stesso:
a) stato confusionale transitorio, disorienta-

mento o alterazione della coscienza
b) perdita di memoria per eventi che pre-

cedono o seguono immediatamente il 
trauma

c) almeno due sintomi suggestivi di trauma 
cranico lieve:
 i. nausea
 ii. vomito
 iii. disturbi visivi
 iv. stordimento o vertigini
 v. disequilibrio posturale o dell’andatura
 vi. deficit della memoria e/o della con-

centrazione
C. Cefalea ad esordio riferito a distanza da sette 

giorni a tre mesi da tutti i seguenti:
1. trauma cranico
2. ripresa della coscienza dopo un trauma cra-

nico (se pertinente)
3. sospensione di farmaco/i che alterano la 

percezione o la capacità di riferire cefalea 
dopo il trauma (se pertinente)

D. La cefalea persiste per > 3 mesi dal suo esordio
E. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

A5.7 Cefalea attribuita a 
radiochirurgia cerebrale
Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea di recente insorgenza che sod-

disfi il criterio C
B. Il paziente è stato sottoposto a radiochirurgia 

cerebrale
C. Evidenza del rapporto causa-effetto dimostrata 

da entrambi i seguenti:
1. la cefalea si è manifestata entro 7 giorni dalla 

procedura radiochirurgica
2. la cefalea si è risolta entro 3 mesi dalla proce-

dura radiochirurgica
D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

Commento: Per quanto una cefalea di recente in-
sorgenza dopo radiochirurgia sia stata descritta, 
la maggior parte degli studi non fornisce descri-
zioni dettagliate delle sue caratteristiche cliniche, 
e peraltro in genere non è chiaro se una cefalea ad 
insorgenza dopo radiochirurgia rappresenti un’e-
sacerbazione di un disturbo cefalalgico sottostante 
o una nuova cefalea. In casi in cui una pregressa 
storia di cefalea non sia presente, la sindrome cefa-
lalgica è stata descritta come di breve durata, pre-
sentandosi più di un anno dopo la procedura e con 
caratteristiche di emicrania o di cefalea “a rombo 
di tuono”. Pertanto, un rapporto di causa-effetto 
tra queste cefalee e le procedure radiochirurgiche 
che le precedono risulta fortemente dubbio. Studi 
prospettici attentamente controllati sono necessari 
per determinare se A5.7 Cefalea attribuita a radio-
chirurgia cerebrale esista come entità clinica e, in tal 
caso, come sia correlata al tipo e alla localizzazio-
ne della lesione irradiata e/o al dosaggio e campo 
delle radiazioni impiegate.
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A5.8 Cefalea acuta attribuita ad 
altro trauma o lesione cranica e/o 
cervicale
Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea che soddisfi i criteri C e D
B. Si è verificato un trauma o una lesione crani-

ca e/o cervicale di tipologia diversa rispetto a 
quelli descritti sopra

C. Evidenza del rapporto causa-effetto dimostrata 
da uno o entrambi i seguenti:

1. la cefalea si è manifestata in stretta relazione 
temporale con il trauma o la lesione

2. esistono altre evidenze di causalità da parte del 
trauma o della lesione

D. Uno dei seguenti:
1. la cefalea si è risolta entro tre mesi dal suo 

esordio
2. la cefalea persiste, ma non sono ancora tra-

scorsi 3 mesi dal suo esordio
E. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

A5.9 Cefalea persistente attribuita 
ad altro trauma o lesione cranica e/o 
cervicale
A. Qualsiasi cefalea che soddisfi i criteri C e D
B. Si è verificato un trauma o una lesione crani-

ca e/o cervicale di tipologia diversa rispetto a 
quelli descritti sopra

C. Evidenza del rapporto causa-effetto dimostrata 
da uno o entrambi i seguenti:
1. la cefalea si è manifestata in stretta relazione 

temporale con il trauma o la lesione
2. esistono altre evidenze di causalità da parte 

del trauma o della lesione
D. La cefalea persiste per più di 3 mesi dal suo 

esordio
E. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.
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A6. Cefalea attribuita a patologia 
vascolare cranica e/o cervicale

A6.10 Cefalea persistente attribuita 
a pregressa patologia vascolare 
cranica e/o cervicale
Criteri diagnostici:
A. Cefalea precedentemente diagnosticata come 

6. Cefalea attribuita a patologia vascolare cranica o 
cervicale di uno dei suoi tipi, sottotipi o sottofor-
me, che soddisfi il criterio C

B. La patologia vascolare cranica o cervicale che 
ha causato la cefalea è stata trattata in modo ef-
ficace o è regredita spontaneamente

C. La cefalea persiste per più di tre mesi dopo il 
trattamento efficace o la remissione spontanea 
della patologia vascolare

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commenti: A6.10 Cefalea persistente attribuita a pre-
gressa patologia vascolare cranica e/o cervicale è scar-
samente documentata: se esiste, sono necessarie 
ulteriori ricerche per definire migliori criteri di 
causa-effetto.

A7. Cefalea attribuita a patologia 
intracranica non vascolare

A7.6 Cefalea attribuita a crisi 
epilettica

A7.6.3 Cefalea post-terapia 
elettroconvulsiva
Criteri diagnostici:
A. Cefalea ricorrente che soddisfi il criterio C
B. Il soggetto è stato trattato con un ciclo di tera-

pia elettroconvulsiva (ECT)
C. Evidenza del rapporto causa-effetto dimostrato 

da tutti i seguenti criteri:
1. la cefalea si è sviluppata dopo almeno il 50% 

delle sedute elettroconvulsive
2. ogni singolo attacco di cefalea si è manifesta-

to entro 4 ore dalla seduta elettroconvulsiva
3. ogni singolo attacco di cefalea è regredito 

entro 72 ore dal termine della seduta
D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.
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Commenti: Descrizioni dettagliate di cefalea asso-
ciata a terapia elettroconvulsiva sono scarse. In 
uno studio di comparazione in cieco semplice di 
eletriptan e paracetamolo, 20 su 72 pazienti (28%) 
lamentarono crisi di cefalea, ma le stesse non fu-
rono ben caratterizzate (vennero descritti solo la 
localizzazione e il tipo del dolore).
I dati pubblicati non sono adeguati per definire 
operativamente A7.6.3 Cefalea post-terapia elettro-
convulsiva e non sono stati effettuati studi di vali-
dazione dei criteri proposti da quando la ICHD-3 
beta è stata pubblicata.

A7.9 Cefalea persistente attribuita a 
pregressa patologia intracranica non 
vascolare
Criteri diagnostici:
A. Cefalea precedentemente diagnosticata come  

7. Cefalea attribuita a patologia intracranica non 
vascolare o uno dei suoi tipi, sottotipi o sottofor-
me, che soddisfi il criterio C

B. La patologia intracranica non vascolare che ha 
causato la cefalea è stato trattata in modo effica-
ce o è regredita spontaneamente

C. La cefalea persiste per più di tre mesi dopo il 
trattamento efficace o la remissione spontanea 
della patologia

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commenti: È noto dall’esperienza clinica che la ce-
falea persistente può insorgere dopo un pregresso 
(e risolto) disturbo intracranico non vascolare; in 
una certa misura tale cefalea è stata dimostrata do-
po 7.1.1 Cefalea attribuita ad ipertensione intracranica 
idiopatica e 7.2.3 Cefalea attribuita ad ipotensione in-
tracranica spontanea. Comunque, A7.9 Cefalea persi-
stente attribuita a pregresso disturbo intracranico non 
vascolare è scarsamente documentata. Sono neces-
sarie ulteriori ricerche per definire migliori criteri 
di causa-effetto.
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A8. Cefalea attribuita all’uso 
di una sostanza o alla sua 
sospensione

A8.4 Cefalea persistente attribuita 
a pregresso uso o esposizione ad una 
sostanza

Codificata altrove: 8.2 Cefalea da uso eccessivo di farmaci

Criteri diagnostici:
A. Cefalea precedentemente diagnosticata come 

8.1 Cefalea attribuita ad uso o sospensione di una 
sostanza, o uno dei suoi sottotipi, che soddisfi il 
criterio C

B. L’uso o l’esposizione alla sostanza sono cessati
C. La cefalea persiste per più di 3 mesi dopo la ces-

sazione dell’esposizione
D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

A9. Cefalea attribuita  
ad infezione

A9.1 Cefalea attribuita ad infezione 
intracranica

A9.1.3.3 Cefalea persistente attribuita 
a pregressa infezione fungina o ad altra 
infezione parassitaria intracranica
Criteri diagnostici:
A. Cefalea in precedenza soddisfacente i criteri 

per 9.1.3 Cefalea attribuita ad infezione intracrani-
ca fungina o causata da altri parassiti, che soddisfi 
il criterio C

B. L’infezione intracranica fungina o causata da 
altri parassiti si è risolta

C. La cefalea è persistita per più di 3 mesi seguenti 
alla risoluzione dell’infezione intracranica fun-
gina o causata da altri parassiti
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D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3, ed è stato escluso un idrocefalo me-
diante indagini neuroradiologiche.

A9.3 Cefalea attribuita ad infezione 
da virus dell’immunodeficienza 
umana (HIV)

Codificata altrove: Una cefalea insorgente in pazien-
ti con infezione da HIV ma provocata da un’in-
fezione opportunistica definita dovrebbe essere 
codificata in accordo a quest’ultima. Una cefalea 
provocata dall’uso di farmaci antiretrovirali do-
vrebbe essere codificata come 8.1.10 Cefalea attri-
buita all’uso di lungo termine di farmaci non specifici 
per cefalea.

Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B. Entrambe le seguenti caratteristiche:

1. dimostrazione di infezione sistemica da HIV
2. esclusione di altre infezioni sistemiche o in-

tracraniche in corso
C. Evidenza del rapporto causa-effetto dimostrato 

da almeno due dei seguenti criteri:
1. la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale con l’esordio dell’infezione da 
HIV

2. la cefalea si è sviluppata o è significativa-
mente peggiorata in stretta relazione tempo-
rale con il peggioramento dell’infezione da 
HIV, come indicato dalla conta delle cellule 
CD4 e/o dalla carica virale

3. la cefalea è significativamente migliorata in 
parallelo al miglioramento dell’infezione da 
HIV, come indicato dalla conta delle cellule 
CD4 e/o dalla carica virale

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commento: Il razionale per distinguere A9.3 Cefalea 
attribuita ad infezione da virus dell’immunodeficienza 
umana (HIV) da cefalee attribuite ad altre infezioni 
si basa su tre punti:
a) l’infezione da HIV è sempre sia sistemica che 

interessante il sistema nervoso centrale
b) l’infezione del sistema nervoso centrale può 

progredire indipendentemente dall’infezione 
sistemica

c) l’infezione da HIV è ancora incurabile.

La cefalea viene riferita da più della metà delle 
persone infette da HIV/sindrome da immunode-
ficienza acquisita (AIDS), e può essere parte della 
sintomatologia dell’infezione da HIV sia acuta che 
cronica (attraverso una meningite asettica e mecca-

nismi simili). Nondimeno, A9.3 Cefalea attribuita ad 
infezione da virus dell’immunodeficienza umana (HIV) 
rimane in Appendice in quanto è estremamente 
difficile distinguere la cefalea attribuita esclusiva-
mente all’infezione da HIV dalle cefalee simil-pri-
marie riferite dalla maggior parte dei pazienti con 
infezione da HIV. L’applicazione di questi criteri 
in studi prospettici può fornire evidenze più con-
clusive.
Nella maggior parte dei casi, la A9.3 Cefalea at-
tribuita ad infezione da virus dell’immunodeficienza 
umana (HIV) è gravativa e bilaterale, o presenta le 
caratteristiche di un disturbo cefalalgico primario 
(1. Emicrania o 2. Cefalea di tipo tensivo). L’intensi-
tà, la frequenza e la riferita disabilità della cefalea 
sembrano essere associate alla gravità dell’infezio-
ne da HIV come indicato dalla conta delle cellule 
CD4 e/o dalla carica virale, ma non alla durata 
dell’infezione da HIV o al numero dei farmaci an-
tiretrovirali prescritti.
Solo una minoranza di pazienti con infezione da 
HIV presenta una cefalea attribuibile ad infezioni 
opportunistiche, probabilmente come conseguen-
za della disponibilità di terapie antiretrovirali 
estremamente attive.
Durante infezione da HIV, possono svilupparsi 
meningiti secondarie e/o encefaliti associate ad 
infezioni opportunistiche o neoplasie. Le infezioni 
intracraniche più comuni associate ad infezione da 
HIV e provocanti cefalea sono la toxoplasmosi e la 
meningite da criptococco. La cefalea insorgente in 
pazienti con infezione da HIV ma attribuita ad una 
infezione opportunistica definita dovrebbe essere 
codificata in rapporto a tale infezione.
Anche i farmaci antiretrovirali possono provocare 
cefalea. In questi casi, la cefalea dovrebbe essere 
codificata come 8.1.19 Cefalea attribuita all’uso di 
lungo termine di farmaci non specifici per cefalea.
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A10. Cefalea attribuita a disturbo 
dell’omeostasi

A10.7 Cefalea e/o dolore cervicale 
attribuiti ad ipotensione ortostatica 
(posturale)
Descrizione: Dolore, prevalentemente in regione 
nucale ma talvolta irradiata verso l’alto fino alla 
regione occipitale (distribuzione “ad appendino”), 
attribuita a ipotensione posturale e che si sviluppa 
solo in posizione eretta.

Criteri diagnostici:
A. Cefalea che soddisfi il criterio C
B. È stata dimostrata ipotensione ortostatica (po-

sturale)
C. Evidenza del rapporto di causa-effetto dimo-

strato da almeno due dei seguenti criteri:
1. la cefalea si sviluppa solo nella posizione 

eretta
2. la cefalea migliora spontaneamente con l’as-

sunzione della posizione orizzontale
3. la cefalea è localizzata prevalentemente in 

regione nucale ma talvolta si irradia verso 
l’alto fino alla regione occipitale (distribu-
zione “ad appendino”).

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commento: A domanda specifica, il 75% dei sog-
getti con ipotensione ortostatica riferisce dolore 
cervicale.

A10.8 Cefalea attribuita ad altro 
disturbo dell’omeostasi

A10.8.1 Cefalea attribuita a viaggio 
spaziale
Descrizione: Cefalea senza caratteristiche specifiche 
causata da viaggio spaziale. La maggioranza degli 
episodi di cefalea non sono associati a sintomi di 
cinetopatia spaziale.

Criteri diagnostici:
A. Qualunque cefalea di recente insorgenza che 

soddisfi il criterio C

B. Il soggetto ha viaggiato nello spazio
C. Evidenza del rapporto di causa-effetto dimo-

strato da entrambi i seguenti criteri:
1. la cefalea si è manifestata esclusivamente 

durante il viaggio spaziale
2. la cefalea è spontaneamente migliorata al ri-

entro sulla terra
D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

Commento: Degli astronauti (16 maschi e 1 femmi-
na) che hanno partecipato ad una ricerca, 12 (71%) 
hanno riferito almeno un episodio di cefalea sof-
ferto in corso di viaggio spaziale, non avendo mai 
sofferto di cefalea sulla terra.

A10.8.2 Cefalea attribuita ad altro disturbo 
metabolico o sistemico
Cefalee attribuibili a disturbi o condizioni elencati 
sotto possono esistere, ma non sono state sufficien-
temente validate:
anemia, insufficienza adrenocorticale, deficienza 
mineralcorticoide, iperaldosteronismo, policite-
mia, sindrome da iperviscosità ematica, porpora 
trombotica trombocitopenica, plasmaferesi, sin-
drome da anticorpi anticardiolipina, malattia di 
Cushing, iposodiemia, ipertiroidismo, iperglice-
mia, ipercalcemia, lupus eritematoso sistemico, 
sindrome da fatica cronica, fibromialgia.
Sono necessari studi prospettici ben controllati allo 
scopo di definire più chiaramente l’incidenza e le 
caratteristiche delle cefalee che insorgono in asso-
ciazione a questi disturbi. In ogni caso, dovrebbe-
ro essere valutati solo quei pazienti che soddisfano 
criteri diagnostici ben definiti per tali disturbi.

A10.9 Cefalea persistente attribuita 
a pregresso disturbo dell’omeostasi
Criteri diagnostici:
A. Cefalea precedentemente diagnosticata come 

10. Cefalea attribuita a disturbi dell’omeostasi che 
soddisfi il criterio C

B. Il disturbo dell’omeostasi che causa la cefalea 
è stato trattato in maniera efficace o è regredito 
spontaneamente

C. La cefalea persiste per più di 3 mesi dopo il trat-
tamento efficace o la remissione spontanea del 
disturbo dell’omeostasi

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.
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A11. Cefalea o dolore faciale 
attribuiti a disturbi di cranio, 
collo, occhi, orecchie, naso, seni 
paranasali, denti, bocca o altre 
strutture faciali o cervicali

A11.2 Cefalea attribuita a disturbi 
del collo

A11.2.4 Cefalea attribuita a radicolopatia 
cervicale superiore

Criteri diagnostici:
A. Cefalea e/o dolore al collo che soddisfino i cri-

teri C
B. Segni clinici, elettrodiagnostici o radiologici di 

radicolopatia di C2 o C3
C. Evidenza del rapporto di causa-effetto dimo-

strato da entrambi i seguenti criteri:
1. almeno due dei seguenti:

a) il dolore si è sviluppato in stretta relazio-
ne temporale con l’esordio della radico-
lopatia, o il dolore stesso ha portato alla 
sua identificazione

b) il dolore migliora significativamente o 
peggiora parallelamente al miglioramen-
to o al peggioramento della radicolopatia

c) il dolore è temporaneamente abolito da 
anestesia locale della radice nervosa cor-
rispondente

2. la cefalea è localizzata ipsilateralmente alla 
radicolopatia

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commento: Il dolore è in genere posteriore ma può 
irradiarsi a più regioni anteriori. Vengono spesso 
osservate irradiazioni di dolore lancinante in una 
delle aree innervate dalle radici cervicali superio-
ri, mono- o bilateralmente, in genere nelle regioni 
occipitali, retroauricolari o cervicali posteriori su-
periori.

A11.2.5 Cefalea attribuita a dolore cervicale 
miofasciale

Criteri diagnostici:
A. Cefalea e/o dolore al collo che soddisfino i cri-

teri C

B. Dimostrazione di un’origine del dolore mio-
fasciale dai muscoli del collo, compresi i punti 
“trigger” o “grilletto” riproducibili

C. Evidenza del rapporto di causa-effetto dimo-
strato da almeno due dei seguenti criteri:
1. uno o entrambi i seguenti:

a) il dolore si è sviluppato in stretta rela-
zione temporale con l’esordio del dolore 
cervicale miofasciale

b) il dolore migliora significativamente pa-
rallelamente al miglioramento del dolore 
cervicale miofasciale

2. dolorabilità provocata dalla digitopressione 
sui muscoli cervicali implicati

3. il dolore è temporaneamente abolito da inie-
zioni di anestetici locali nei punti “trigger”, 
o da massaggio dei punti “trigger”

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commento: Il dolore miofasciale e le sue relazioni 
ai cosiddetti “punti trigger” sono argomenti con-
troversi. È difficile dimostrare costantemente dei 
supposti punti “trigger”, e la risposta ai trattamen-
ti è variabile.

A11.3 Cefalea attribuita a patologie 
oculari

A11.3.5 Cefalea attribuita ad eteroforia o 
eterotropia
Descrizione: Cefalea causata da strabismo latente o 
persistente, che in genere insorge dopo prolungati 
sforzi visivi.

Criteri diagnostici:
A. Cefalea che soddisfi il criterio C
B. Sono state diagnosticate eteroforia o eterotro-

pia, con almeno uno dei seguenti sintomi:
1. visione confusa
2. diplopia
3. difficoltà ad accomodare dalla visione per 

vicino a lontano e/o viceversa
C. Evidenza del rapporto di causa-effetto dimo-

strato da almeno due dei seguenti criteri:
1. la cefalea si è sviluppata in stretta relazio-

ne temporale all’esordio dell’eteroforia e/o 
dell’eterotropia, o la cefalea stessa ha porta-
to alla sua identificazione

2. la cefalea migliora significativamente dopo 
correzione dell’eteroforia e/o dell’eterotro-
pia

3. la cefalea è aggravata da sforzi visivi prolun-
gati
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4. la cefalea è alleviata chiudendo un occhio 
e/o dall’interruzione dello sforzo visivo

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commenti: Vi sono numerosi casi che supportano 
la diagnosi di A11.3.5 Cefalea attribuita a eteroforia 
o eterotropia ma peraltro scarsa evidenza di queste 
condizioni come causa di cefalea. È stata pertanto 
spostata in Appendice in attesa di studi più defi-
niti.
Si ritiene che i pazienti affetti da A11.3.5 Cefalea at-
tribuita a eteroforia o eterotropia, qualora ammessa la 
sua esistenza, debbano ricercare un parere da un 
oftalmologo.

A11.5 Cefalea attribuita a disturbi 
del naso o dei seni paranasali

A11.5.3 Cefalea attribuita a disturbi  
della mucosa nasale, dei turbinati o  
del setto nasale

Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B. Segni clinici, endoscopici e/o radiologici di 

ipertrofia o di un processo infiammatorio all’in-
terno della cavità nasale1

C. Evidenza del rapporto di causa-effetto dimo-
strato da almeno due dei seguenti criteri:
1. la cefalea si è sviluppata in stretta relazione 

temporale all’esordio della lesione della ca-
vità nasale, o la cefalea stessa ha portato alla 
sua identificazione

2. la cefalea migliora significativamente o peg-
giora parallelamente al miglioramento (con 
o senza trattamento) o al peggioramento 
della lesione nasale

3. la cefalea migliora significativamente dopo 
anestesia locale della mucosa nella regione 
della lesione

4. la cefalea è ipsilaterale alla sede della lesione
D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

Nota:
1. Esempi sono la conca bullosa e il setto nasale deviato con 

sperone osseo.

A12. Cefalea attribuita a disturbo 
psichiatrico
Introduzione
Le cefalee sono comunemente associate a vari di-
sturbi psichiatrici, ma l’evidenza di una relazione 

causale è per lo più mancante. Nella grande mag-
gioranza dei casi, le cefalee associate a tali disturbi 
riflettono probabilmente comuni fattori di rischio 
o eziologie sottostanti piuttosto che una relazione 
di causa-effetto. Comunque, per stilare ognuna 
delle diagnosi sotto elencate, deve essere confer-
mata una relazione causale tra la cefalea e il distur-
bo psichiatrico in questione. Pertanto, o la cefalea 
si sviluppa simultaneamente al disturbo psichia-
trico, o peggiora significativamente dopo che il di-
sturbo psichiatrico diviene evidente.
Biomarkers evidenti e prove cliniche delle cause 
della cefalea sono difficili da ottenere, e la diagnosi 
sarà spesso di esclusione. Per esempio, in un bam-
bino con disturbo d’ansia da separazione, la cefa-
lea dovrebbe essere attribuita a tale disturbo solo 
in quei casi in cui essa si presenta unicamente nel 
contesto di una separazione effettiva o minacciata, 
senza alcuna migliore spiegazione. Allo stesso mo-
do, in un adulto con disturbo di panico, la cefalea 
dovrebbe essere attribuita a tale disturbo solo in 
quei casi in cui essa si presenta unicamente come 
uno dei sintomi di un attacco di panico.
Vengono forniti di seguito alcuni criteri putativi, 
definiti allo scopo di facilitare la ricerca nell’ambi-
to di possibili relazioni causa-effetto tra alcuni di-
sturbi psichiatrici e la cefalea. Non si raccomanda 
di utilizzarli routinariamente nella pratica clinica 
per descrivere l’associazione tra cefalee e disturbi 
psichiatrici in comorbidità.

A12.3 Cefalea attribuita a disturbo 
depressivo
Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B. Presenza di Depressione Maggiore (episodio 

unico o ricorrente) o disturbo dell’umore persi-
stente che soddisfi i criteri del DSM-5

C. La cefalea si presenta esclusivamente nel corso 
degli episodi depressivi

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commento: Molti antidepressivi, in particolare i 
triciclici, sono efficaci sui disturbi di cefalea anche 
quando non è presente depressione. Questo rende 
difficile determinare se la remissione o il miglio-
ramento di una cefalea associata a depressione e 
trattata con un antidepressivo triciclico fornisca 
effettivamente evidenza di rapporto causa-effetto 
tra i due disturbi. La remissione della cefalea è più 
suggestiva di un’eziologia psichiatrica della stes-
sa nel caso in cui il disturbo depressivo maggiore 
migliori in virtù di una terapia con altri tipi di an-
tidepressivi noti per essere meno efficaci nel trat-
tamento della cefalea.
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A12.4 Cefalea attribuita a disturbo 
d’ansia da separazione
Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B. Diagnosi di disturbo d’ansia da separazione se-

condo i criteri del DSM-5
C. La cefalea si presenta esclusivamente nel con-

testo di effettiva o minacciata separazione da 
casa o dalle persone più importanti a cui il sog-
getto è legato

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commento: Il disturbo d’ansia da separazione è per-
sistente, tipicamente di durata minima di sei mesi, 
per quanto durate minori possano essere compati-
bili con i criteri diagnostici in caso di esordio acuto 
o esacerbazione di sintomi gravi (es. rifiuto della 
scuola, o assoluta incapacità di separarsi da casa o 
dalle persone a cui il soggetto è legato). Il disturbo 
causa angoscia clinicamente significativa e/o com-
promissione di importanti aree di funzionamento 
quali sociali, accademiche, occupazionali o altre.

A12.5 Cefalea attribuita a disturbo 
di panico
Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B. Attacchi di panico ricorrenti e inaspettati che 

soddisfino i criteri del DSM-5 per il disturbo di 
panico

C. La cefalea si presenta esclusivamente nel corso 
degli attacchi di panico

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

A12.6 Cefalea attribuita a fobia 
specifica
Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B.  Diagnosi di fobia specifica secondo i criteri del 

DSM-5
C. La cefalea si presenta esclusivamente quando il 

paziente presagisce o è a contatto con lo stimo-
lo fobico

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commento: Le fobie specifiche tipicamente sono di 
durata di sei mesi o più e causano angoscia clini-
camente significativa e/o compromissione di im-
portanti aree di funzionamento quali sociali, occu-
pazionali o altre.

A12.7 Cefalea attribuita a disturbo 
d’ansia sociale (fobia sociale)
Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B. Diagnosi di disturbo d’ansia sociale (fobia so-

ciale) secondo i criteri del DSM-5
C. La cefalea si presenta esclusivamente quando 

il paziente vive o anticipa la sua presenza in si-
tuazioni sociali

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-3.

Commento: Nel disturbo d’ansia sociale (fobia so-
ciale), c’è una marcata paura o ansia circa una o più 
situazioni sociali in cui il soggetto è esposto a pos-
sibile esame da parte degli altri. La paura o ansia è 
sproporzionata rispetto all’effettiva minaccia rap-
presentata dalla situazione sociale. Tra gli esempi, 
sono compresi: interazioni sociali (es. partecipare 
a una conversazione), essere osservati (es. mangia-
re o bere), o presentarsi in pubblico (es. tenere un 
discorso). La persona teme di agire o mostrare sin-
tomi d’ansia in modo da essere giudicato/a nega-
tivamente (es. essere umiliato/a, imbarazzato/a o 
rifiutato/a) o di offendere qualcuno. Nei bambini, 
la paura o ansia possono essere espresse piangen-
do, facendo capricci, immobilizzandosi, aggrap-
pandosi a qualcuno, indietreggiando o essendo 
incapaci di parlare in situazioni sociali.
Il disturbo è persistente, tipicamente di durata di 
sei mesi o più.

A12.8 Cefalea attribuita a disturbo 
d’ansia generalizzato
Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B. Diagnosi di disturbo d’ansia generalizzato se-

condo i criteri del DSM-5
C. La cefalea si presenta esclusivamente nei perio-

di di ansia
D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 

ICHD-3.

Commento: I pazienti con disturbo d’ansia genera-
lizzato presentano eccessiva ansia o preoccupazio-
ne (ansia anticipatoria) circa due (o più) domini di 
attività o eventi (es. familiari, sanitari, finanziari, 
difficoltà scolastiche o lavorative), per più del-
la metà del tempo, per tre mesi o più. I sintomi 
possono comprendere irrequietezza o senso di 
agitazione, tensione o nervosismo, e tensione mu-
scolare. I comportamenti associati a tale disturbo 
comprendono evitamento di attività o eventi con 
possibili conseguenze negative, cospicuo impegno 
di tempo e sforzi per preparare attività o eventi 
con possibili conseguenze negative, significative 
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dilazioni di comportamenti o decisioni a causa di 
preoccupazioni, e ripetute ricerche di rassicurazio-
ne a causa di preoccupazioni.

A12.9 Cefalea attribuita a disturbo 
da stress post-traumatico (DSPT)
Criteri diagnostici:
A. Qualsiasi cefalea che soddisfi il criterio C
B. Diagnosi di disturbo da stress post-traumatico 

(DSPT) secondo i criteri del DSM-5
C. La cefalea si presenta per la prima volta dopo 

l’esposizione all’evento traumatico e si presen-
ta esclusivamente nel contesto di altri sintomi 
del DSPT1

D. Non meglio inquadrata da altra diagnosi 
ICHD-32.

Note:
1. Ad esempio, la cefalea si presenta subito dopo eventi che ri-

chiamano il trauma.
2. In particolare, A12.3 Cefalea attribuita a disturbo depressivo.

Commenti: Esposizione a eventi o minacce di mor-
te, gravi lesioni o violenze sessuali può verificarsi 
direttamente dall’esperienza del fatto o può veri-
ficarsi indirettamente: testimoniando l’evento; ap-
prendendo che l’evento è occorso a un familiare 
stretto o a un amico; sperimentando un’esposizio-
ne ripetuta o estrema a dettagli ripugnanti dell’e-
vento (es. i primi soccorritori che raccolgono resti 
umani; agenti di polizia che testimoniano ripetu-
tamente dettagli di violenze a bambini). Ciò non 
è vero nel caso di esposizione attraverso mezzi 
elettronici, televisione, film o immagini, a meno 
che tali esposizioni non siano correlate ad attività 
lavorativa.
Considerato l’alto tasso di depressione comorbi-
da a disturbo da stress post-traumatico (DSPT), 
la diagnosi di A12.9 Cefalea attribuita a disturbo da 
stress post-traumatico dovrebbe essere riservata a 
pazienti la cui cefalea non è spiegata da depressio-
ne comorbida (es. casi di cefalea attribuita a DSPT 
in pazienti senza depressione comorbida).
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Glossario
Allodinia: Sensazione di disagio o dolore (v.) deri-
vante da uno stimolo che normalmente non sareb-
be sufficiente a provocare tale effetto. Si distingue 
da iperalgesia (v.).

Anoressia: Perdita dell’appetito e disgusto per il ci-
bo di grado lieve.

Attacco di cefalea (o di dolore): Cefalea (o dolore) (v) 
che aumenta progressivamente, rimane a un certo 
livello per una durata di alcuni minuti, ore o gior-
ni, per poi attenuarsi fino alla totale scomparsa.

Attacco di cefalea a grappolo: Un episodio di dolore 
continuo di durata di 15-180 minuti.

Attribuito a: Questo termine nella ICHD-3 descri-
ve la relazione tra una cefalea secondaria (v) e il 
disturbo da cui si ritiene causata. Richiede che si-
ano rispettati criteri che definiscano un accettabile 
livello di evidenza di causalità.

Aura: Sintomi precoci di un attacco emicranico con 
aura, ritenuti la manifestazione di una disfunzio-
ne cerebrale focale. L’aura dura tipicamente 20-30 
minuti e precede la cefalea (v). Vedi anche: Sinto-
mi neurologici focali, Sintomi premonitori, Prodromo e 
Avvisaglie.

Avvisaglie: Termine usato in precedenza o per l’au-
ra (v) o per i sintomi premonitori (v) e pertanto 
ambiguo. Non dovrebbe essere più usato.

Compressivo/costrittivo: Dolore (v) di caratteristiche 
costanti, spesso paragonato ad una fascia stretta 
attorno al capo.

Cefalea: Dolore localizzato a livello del capo, al di 
sopra della linea orbitomeatale e/o della cresta 
nucale. 

Cefalea primaria (disturbo): Una cefalea, o un distur-
bo cefalalgico, non causato da o attribuito a un 
altro disturbo. È distinto dal disturbo cefalalgico 
secondario (v).

Cefalea secondaria (disturbo): Una cefalea, o un di-
sturbo cefalalgico, causato da un altro disturbo 
sottostante. Nella ICHD-3, le cefalee secondarie 
sono attribuite al disturbo causale. Le cefalee se-
condarie sono distinte dalle cefalee primarie (v). 
Una cefalea secondaria può presentare le caratteri-
stiche di una cefalea primaria ma anche soddisfare 
i criteri di causalità da parte di un altro disturbo.

Cronico: Nella terminologia del dolore, cronico si-
gnifica di lunga durata, specificamente per un pe-
riodo di durata superiore ai tre mesi. Nella termi-
nologia della cefalea, tale termine mantiene questo 
significato per i disturbi cefalalgici secondari (in 
particolare quelli attribuiti a infezione) in cui il 
disturbo causale è esso stesso cronico. In questa 

accezione, cronico è distinto da persistente (v). Per 
i disturbi cefalalgici primari che sono più spesso 
episodici (v), il termine cronico è usato nei casi in 
cui gli attacchi di cefalea (v) si presentino per più 
della metà del tempo per un periodo superiore a 
tre mesi. Le cefalee autonomico-trigeminali costi-
tuiscono un’eccezione: in questi disturbi, il termi-
ne cronico non viene utilizzato finché gli attacchi 
non si siano presentati per più di un anno senza 
periodi di remissione.

Dolorabilità: Un’intensa sensazione di disagio o 
dolore causata dalla pressione diretta come quella 
applicata nel corso della palpazione.

Dolore: In accordo alla definizione IASP: un’espe-
rienza sensoriale ed emozionale spiacevole asso-
ciata a danno tissutale effettivo o potenziale, o 
descritto in termini di tale danno (v. anche: Dolore 
neuropatico, Dolore neuropatico centrale e Dolore neu-
ropatico periferico).

Dolore faciale: Dolore localizzato al di sotto della 
linea orbitomeatale, anteriormente ai padiglioni 
auricolari e al di sopra del collo.

Dolore neuropatico centrale: Dolore (v) causato da 
una lesione o malattia del sistema nervoso centrale 
somatosensitivo (v. anche Dolore neuropatico).

Dolore neuropatico periferico: Dolore (v) causato da 
una lesione o malattia del sistema nervoso somato-
sensoriale periferico (v. anche Dolore neuropatico).

Dolore neuropatico: Dolore (v) causato da una lesio-
ne o malattia del sistema nervoso somatosensoria-
le, periferico o centrale.

Dolore riferito: Dolore percepito in un’area diversa 
da quella da cui si diparte lo stimolo nocicettivo.

Durata di un attacco: Il tempo intercorso fra l’e-
sordio e il termine di un attacco di cefalea (o di 
dolore) (v.) che soddisfa i criteri per uno specifico 
tipo o sottotipo di cefalea. Dopo un attacco di emi-
crania o di cefalea a grappolo, può persistere una 
cefalea non pulsante, di lieve intensità, senza sin-
tomi di accompagnamento, ma quest’ultima non 
viene considerata come parte dell’attacco e non 
dev’essere conteggiata nella durata dello stesso. 
Se il paziente si addormenta durante un attacco e 
si sveglia senza più cefalea, la durata va calcolata 
fino all’ora del risveglio. Se un attacco emicranico 
risponde efficacemente al trattamento farmacolo-
gico ma i sintomi si ripresentano entro 48 ore, que-
sti possono rappresentare una ripresa dello stesso 
attacco o un nuovo attacco. La distinzione viene 
effettuata sulla base del giudizio clinico (v. anche 
Frequenza degli attacchi).

Episodico: Ricorrente e remittente con un anda-
mento regolare o irregolare di attacchi di cefalea 
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(o dolore) (v) di durata costante o variabile. Col 
tempo, il termine ha acquisito un particolare si-
gnificato nel contesto della cefalea a grappolo epi-
sodica, nella quale indica l’andamento di periodi 
di grappolo separati da periodi di remissione (v) 
piuttosto che gli attacchi isolati. Un utilizzo simile 
è stato adottato nell’hemicrania parossistica e nel-
la sindrome SUNCT.

Errori di rifrazione: Miopia, ipermetropia od 
astigma tismo.

Eteroforia: Strabismo latente.

Eterotropia: Strabismo manifesto.

Fenomeni entoptici rinforzati: Disturbi visivi che sca-
turiscono dalle strutture stesse del sistema visivo, 
tra cui intense sensazioni fluttuanti in entrambi gli 
occhi, intensi fenomeni entoptici nel campo visivo 
(innumerevoli puntini grigi/bianchi/neri o anelli 
emergenti all’interno del campo visivo di entram-
bi gli occhi mentre si fissa una superficie luminosa 
omogenea come il cielo blu), auto-illuminazione 
dell’occhio (onde di colore o nuvole percepite alla 
chiusura degli occhi nell’oscurità) e fotopsia spon-
tanea (flash di luce brillante).

Fitta: Dolore improvviso della durata di un minu-
to o meno (in genere un secondo o meno).

Fonofobia: Ipersensibilità ai rumori, anche a volu-
me normale, che causa in genere evitamento degli 
stessi.

Fotofobia: Ipersensibilità alla luce, anche di norma-
le intensità, che causa in genere evitamento della 
stessa.

Frequenza degli attacchi: Numero di attacchi di ce-
falea (o dolore) (v) per unità di tempo (di solito 
1 mese). Il trattamento efficace di un attacco emi-
cranico con la terapia farmacologica può essere se-
guito da una recidiva entro 48 ore. Le Linee guida 
IHS per gli studi controllati dei farmaci nell’emicrania, 
Terza edizione, raccomandano come soluzione pra-
tica, soprattutto nel differenziare attacchi registra-
ti come annotazioni di diario nel corso del mese 
precedente, di considerare quali attacchi distinti 
solo quelli che risultano separati da un minimo di 
48 ore libere da cefalea.

Giorni di cefalea: Numero di giorni nel corso di un 
periodo di tempo di osservazione (in genere 1 me-
se) in cui il paziente è affetto da cefalea per una 
parte o per l’intero giorno.

Indagini neuroradiologiche: TC, RM, tomografia ad 
emissione di positroni (PET), tomografia compu-
terizzata ad emissione di fotone singolo (SPECT), 
o scintigrafia comprese le modalità funzionali ove 
applicabili, in genere dell’encefalo.

Intensità del dolore: Grado del dolore, generalmente 
graduato su una scala di valutazione numerica a 4 
punti (0-3) equivalenti ad assenza di dolore, dolore 
lieve, medio e forte, o su una scala visuo-analogica 
(in genere di 10 cm). Può anche essere graduato 
su una scala di valutazione verbale facendo riferi-
mento alle sue conseguenze funzionali: 1, dolore 
lieve, che non interferisce con le comuni attività; 2. 
dolore medio, che interferisce ma non impedisce 
completamente le comuni attività; 3, dolore forte, 
che impedisce ogni attività.

Iperalgesia: Percezione incrementata in risposta a 
uno stimolo atteso come doloroso. L’iperalgesia è 
distinta dall’allodinia (v), che insorge da uno sti-
molo non atteso come doloroso.

Ipoalgesia: Percezione ridotta in risposta a uno sti-
molo atteso come doloroso.

Lancinante: Dolore (v) di breve durata, con caratte-
ristiche di shock elettrico, sul decorso del territorio 
di innervazione di una radice o di un nervo.

Linee a zig zag: Sinonimo di spettro di fortificazione 
(v). 

Muscoli pericranici: Muscoli cervicali e occipitali, 
masticatori, faciali (mimici e della fonazione), e 
muscoli dell’orecchio interno (tensore del timpa-
no, stapedio).

Neurite: Un particolare caso di neuropatia (v); tale 
termine è attualmente riservato ai processi infiam-
matori che colpiscono i nervi.

Neuropatia: Un disturbo funzionale o alterazione 
patologica in uno o più nervi (in un solo nervo: 
mononeuropatia; in vari nervi: mononeuropatia 
multifocale; se diffusa e bilaterale: polineuropa-
tia). Il termine neuropatia non definisce la neuroa-
prassia, la neurotmesi, l’assonotmesi, la sezione 
di un nervo, i disturbi della funzione di un nervo 
dovuti a un impatto transitorio quale un trauma, 
allungamento o scarica epilettica (il termine neuro-
genico si applica al dolore attribuito a tali alterazio-
ni temporanee).

Nevralgia: Dolore (v) nel territorio(i) di innervazio-
ne di uno o più nervi, che si ritiene causato dal-
la disfunzione o trauma di tali strutture nervose. 
Dall’uso comune se ne presume una qualità paros-
sistica o lancinante (v), ma il termine nevralgia non 
dovrebbe essere esclusivo dei dolori parossistici.

Nictalopia: Compromissione della visione nottur-
na.

Non sufficientemente validato: Giudicato di dubbia 
validità quale entità diagnostica, sulla base dell’e-
sperienza dei membri del Classification Committee 
e/o delle controversie in letteratura.
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Nuovo tipo di cefalea: Qualsiasi tipo, sottotipo o sot-
toforma di cefalea (v) di cui il paziente non soffri-
va in precedenza.

Palinopsia: Disturbi visivi sotto forma di immagini 
persistenti e/o immagini in trascinamento di og-
getti in movimento (da distinguersi dalle immagi-
ni persistenti retiniche, che si presentano, in colori 
complementari, dopo la fissazione di un’immagi-
ne ad alto contrasto).

Periodo di “grappolo”: Il tempo durante il quale gli 
attacchi di cefalea a grappolo si presentano rego-
larmente, almeno a giorni alterni (altresì denomi-
nato cluster bout).

Periodo di remissione del “grappolo”: Il tempo du-
rante il quale gli attacchi cessano di presentarsi 
spontaneamente e non possono essere scatenati da 
alcool o nitroglicerina. Per essere considerato un 
periodo di remissione, l’intervallo libero da attac-
chi deve essere di durata superiore a 1 mese.

Periodo refrattario: Il tempo che segue la risoluzio-
ne di un attacco di dolore (v) durante il quale non 
può essere scatenato un ulteriore attacco.

Persistente: Questo termine, impiegato nel contesto 
di alcune cefalee secondarie, descrive una cefalea, 
inizialmente acuta e causata da un altro distur-
bo, che non si risolve in uno specifico intervallo 
di tempo (in genere tre mesi) dopo la remissione 
del disturbo. In molti casi del genere, la cefalea è 
riconosciuta come uno specifico sottotipo o sotto-
forma, con evidenza di causalità dipendente dal 
precoce accordo con i criteri diagnostici del tipo 
acuto, e persistenza della stessa cefalea.

Postdromo: Una fase di sintomi, che dura fino a 48 
ore, che segue la remissione del dolore in attacchi 
emicranici con o senz’aura. Tra i sintomi postdro-
mici più comuni, vi sono la sensazione di astenia 
o esaurimento, difficoltà alla concentrazione e ri-
gidità cervicale.

Prodromo: Una fase di sintomi, che dura fino a 48 
ore, che precede l’esordio del dolore nell’emicra-
nia senz’aura o dell’aura nell’emicrania con aura. 
Tra i sintomi prodromici più comuni vi sono fati-
cabilità, umore eccitato o depresso, fame inusuale 
e desiderio per alcuni cibi.

Pulsante: Caratterizzato da ritmica intensificazione 
sincrona con il battito cardiaco.

Regione nucale: Faccia dorsale (posteriore) della 
parte superiore del collo, che comprende la regio-
ne di inserzione dei muscoli cervicali sul cranio.

Risoluzione: Remissione completa di tutti i sintomi 
e di altre evidenze cliniche di patologia o di un 
processo patologico (come un attacco di cefalea 
[v]).

Scotoma: Perdita di parte(i) del campo visivo di 
uno o di entrambi gli occhi. Gli scotomi possono 
essere assoluti (nessuna percezione visiva) o rela-
tivi (percezione visiva oscurata o ridotta). Nell’e-
micrania, gli scotomi sono omonimi.

Scotomi scintillanti: Allucinazioni visive brillanti e 
di intensità fluttuante, spesso a circa 8-10 cicli/se-
condo. Sono tipici dell’aura emicranica.

Sintomi di accompagnamento: Sintomi che tipica-
mente accompagnano, piuttosto che precedere o 
seguire, la cefalea. Nell’emicrania, per esempio, i 
più frequenti sono la nausea, il vomito, la fotofobia 
e la fonofobia.

Sintomi neurologici focali: Sintomi di disfunzione 
focale encefalica (in genere cerebrale) quali quelli 
che si presentano nell’aura emicranica.

Sintomi premonitori: Questo termine è stato utiliz-
zato con vari significati, spesso come sinonimo 
di prodromo (v) ma anche, con minore specificità 
e con qualche ambiguità, per una serie di sintomi 
ritenuti preannunciare (ma forse rappresentare la 
fase iniziale di) un attacco emicranico. È meglio 
evitare questo termine.

Sospensione: Interruzione dell’uso di o dell’esposi-
zione a un medicamento o ad altra sostanza che 
siano durati per settimane o mesi. Il termine com-
prende ma non è limitato alla sospensione (cessa-
zione) terapeutica dei medicamenti nel contesto di 
una cefalea da uso eccessivo di farmaci.

Sostanza: Qualsiasi dei seguenti: elemento chimi-
co organico o inorganico; cibo o additivo; bevan-
da alcoolica; gas o vapore; farmaco o medicinale 
o sostanza di origine vegetale, animale o di altra 
natura somministrata con intento terapeutico per 
quanto non ammessa come prodotto medicinale.

Spettri di fortificazione: Allucinazioni visive ango-
late, arcuate e ad allargamento graduale, tipiche 
dell’aura emicranica visiva, che possono essere a 
colori o in bianco e nero.

Stimoli puntori: Stimoli applicati a superfici punti-
formi della pelle.

Strabismo: Allineamento anormale di uno o di en-
trambi gli occhi.

Stretta relazione temporale: Questo termine viene 
usato per descrivere la relazione tra una patologia 
organica e la cefalea. Specifiche relazioni tempo-
rali possono essere note per patologie ad esordio 
acuto in cui il nesso causale è probabile, ma spesso 
queste non sono state studiate a sufficienza. Per le 
forme croniche, la relazione temporale così come il 
nesso causale sono frequentemente molto difficili 
da accertare.
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Terminologia utilizzata in precedenza: Un termine 
diagnostico che è stato usato in precedenza con un 
significato simile o identico al termine classificato 
o che risulta compreso nel suo ambito. I termini 
usati in precedenza sono spesso ambigui e/o sono 
stati usati in modo diverso nelle diverse nazioni.

Unilaterale: Sul lato o destro o sinistro, che non ol-
trepassa la linea mediana. Una cefalea unilaterale 

non necessariamente coinvolge tutto il lato destro 
o sinistro del capo, ma può essere solo frontale, 
temporale od occipitale. Quando il termine vie-
ne usato per i disturbi sensitivi o motori dell’aura 
emicranica, comprende un’emidistribuzione com-
pleta o parziale.

Vasospasmo: Vasocostrizione arteriosa od arteriola-
re di grado tale da ridurre la perfusione tissutale.
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