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Prefacio da edicao portuquesa

Caros Colegas

Durante o Congresso da International Headache Society em Boston, nos EUA, em Julho de 2013 foi publicamente apre-
sentada a terceira edicao da Classificacao das Cefaleias, publicada na revista Cephalalgia, volume 33, ntimero 9, de julho
de 2013 e designada por ICHD-3 beta.

O Prof. Jes Olesen, Presidente da Subcomissao de Classificagao, no final da sua alocugdo sobre a nova classificacgao jus-
tificou a designacao de “beta” pelo facto de ser uma versao que carece de treino pratico para consolidagao e ajustamentos
necessdrios para a articulagdo em curso com a componente sobre cefaleias da Classificacao Internacional de Doencas
(ICD-11) da OMS e posterior publicacao de uma versao final. Convidou todas as Sociedades Nacionais de Cefaleias e de
Neurologia a utilizarem imediatamente esta versao e a procederem a sua tradugao apesar de nao ser a versao definitiva por-
que nao se esperam profundas alteracoes até a versao definitiva que se estima que venha a ocorrer dentro de 3 anos, no
maéximo.

A Direcao da Sociedade Portuguesa de Cefaleias mostrou-se, de imediato, interessada em promover a referida traducao
e iniciou, desde logo, os preparativos para o efeito. Assim foi criada uma comissao envolvendo diversos membros da
Sociedade Portuguesa de Cefaleias, a maior parte jd com experiéncia de traducao das versoes anteriores, que distribuiram
entre si os diversos capitulos da classificacao.

Esta Comissao teve um trabalho dificil, moroso e que motivou uma ampla discussado sobre os termos mais adequados
para determinadas situacdes clinicas em que nao hd uma correspondéncia verbal direta em portugués. O resultado desse
trabalho que seguiu um modelo igual ao original publicado na Cephalalgia (mantendo as siglas em inglés quando ampla-
mente usadas e as siglas portuguesas de uso corrente) surge agora a luz do dia. Dada a sua dimensao nao é um instrumen-
to de consulta facil, mas, espera-se que possa vir a ser um instrumento ttil para todos os neurologistas, em particular, para
os que se dedicam preferencialmente as cefaleias. A equipa tradutora espera que este trabalho seja também titil para a
comunidade médica portuguesa e que contribua para melhorar e uniformizar os conhecimentos cientificos sobre este tipo
de patologia e até facilitar a referenciacdo clinica. Esperamos também que seja possivel elaborar posteriormente, uma
publicacao resumida, de bolso, que permita uma consulta rapida durante o ato médico, a semelhanca do que ja foi feito
com a versao anterior da Classificacao Internacional de Cefaleias ICHD-II).

José M. Pereira Monteiro (Coordenador)
José Rocha Barros

Paula Esperanca
Gabriela Fernandes
Helena Gens

Raquel Gil Gouveia
Isabel Luzeiro

Jorge Machado

Isabel Pavao Martins
Fernando Matias

Maria Manuela Palmeira
Elsa Parreira

Carlos Fontes Ribeiro
Alfredo Sa

Livia Sousa
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ICHD-3 beta esta publicada.

Use-a imediatamente.

Jes Olesen

Apé6s duas bem-sucedidas edicoes da Classificacdo
Internacional de Cefaleias (ICHD), a terceira edi¢do é agora
publicada. Chamamos-lhe ICHD-3 beta, porque se tornou
possivel coordenar a nossa classificacdo com a futura
Classificagdo Internacional de Doengas, edi¢ao 11 (ICD-11)
da Organizacdo Mundial de Satide (OMS). Trabalhamos
em proximidade e em paralelo com a OMS. Isto resultou
numa muito boa representacdo da cefaleia na versao pre-
liminar da ICD-11. Agora, a OMS quer testd-la no terreno
durante um bom par de anos e a nossa classificacao pode
também ser testada na prética clinica em paralelo com a
versao da OMS. Isto permite-nos também testar na préti-
ca clinica a ICHD-3 versdo beta. Esperamos alguns refina-
mentos posteriores da classificagdo, que nao serdo revolu-
¢coes. Esperamos, em dois ou trés anos estar capazes de
publicar, ndo sé os cédigos da ICHD-3, mas também os
c6digos da ICD-11 para todos os tipos de cefaleias. Tal tor-
nard a nossa classificagdo muito mais util, porque é a clas-
sificacdo da OMS que, em muitos paises, é usada na codi-
ficagdo diagndstica de rotina. Em muitos casos, também
determina o reembolso pelo tratamento dos doentes. E,
pois, da maior importancia que as duas classificagcdes
sejam congruentes, embora a ICHD-3 permaneca mais
detalhada do que a ICD-11.

Recomendamos vivamente que cada um comece, de
imediato, a usar a ICHD-3 beta. Os leitores nao devem ficar
confusos com o rétulo “beta’, porque este s6 é necessdrio
para aligacdo da ICHD-3 com a ICD-11 e acreditamos que,
no futuro, haverd apenas pequenas alteracoes. Ha aspetos
novos muito importantes e muitas melhorias na ICHD-3
beta. Por exemplo, os critérios para o diagnéstico da enxa-
queca crénica sao agora parte integrante do corpo princi-
pal da classificacdo e a dupla codificacdo é recomendada
para a enxaqueca crénica com abuso medicamentoso. Ha
critérios completamente revistos para as cefaleias secun-
dérias, para que a codificacdo do diagndstico se torne pos-
sivel no primeiro encontro com o doente. Na edi¢ao ante-
rior, ndo poderia ser feito um diagnéstico definitivo,
enquanto o doente ndo estivesse curado ou ndo tivesse
recuperado substancialmente da perturbacdo causal e da
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cefaleia secunddria, o que era altamente impraticével.
Foram acrescentadas algumas entidades novas, quer ao
corpo principal da classificacdo quer ao apéndice, que
também foi consideravelmente alargado. O apéndice,
agora, contém critérios alternativos para importantes enti-
dades, tais como enxaqueca com aura e enxaqueca croni-
ca. A enxaqueca vestibular foi definida no apéndice em
colaboracdo com a Sociedade Barany, para promover e
facilitar a pesquisa nesta entidade, que muitos consideram
prevalente e importante, outros nao.

Recomendamos também a traduc¢do da ICHD-3 beta
para publicacdo eletrénica, mesmo que algo possa mudar
no intervalo de trés anos. Se a versdo beta for traduzida
agora, serd muito facil fazer pequenas alteracdes, que tor-
nem necessdrias, apos ser testada no terreno, e acrescen-
tar os nimeros do cédigo da ICD-11. Também recomen-
damos que as sociedades nacionais de cefaleias publici-
tem a publicagdo da ICHD-3 beta nos seus jornais de lin-
gua nacional. Um comentdrio, um editorial ou algo seme-
lhante terd provavelmente interesse para os leitores dos
jornais nacionais.

Demorou trés anos e meio a desenvolver a ICHD-3 beta
e os membros da comissdo de classificacdo trabalharam
arduamente para o conseguir. Tal como anteriormente,
houve um encontro de trabalho para cada capitulo da clas-
sificacdo, para o qual muitos outros especialistas em cefa-
leias contribuiram significativamente. Quero exprimir a
minha gratiddo aos membros da comissdo de classificacdo
e a todos os numerosos especialistas em cefaleias que tra-
balharam como membros dos encontros de trabalho.

Desde a ultima edicdo da ICHD, Marcia Wilkinson,
Dietr Soyka e Frank Clifford Rose que foram membros da
primeira Comissdo de Classificagdo, estdo agora falecidos.
Recordaremos sempre as suas importantes contribuicdes
para a classificacao de cefaleias.

Finalmente, ndo se esquecam de citar a ICHD-3 beta
nos vossos artigos cientificos. E importante divulgar o
conhecimento sobre a ICHD-3 beta e também estimular o
uso desta classificacdo igualmente por especialistas e ndo
especialistas em cefaleias.
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Subcomissdo de Classificacao das Cefaleias da Sociedade Internacional de Cefaleias (IHS)
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3.2 Edicao (versao beta)

Direitos de autor

A Classificagdo Internacional de Cefaleias, 3 edigdo (ver-
sdo beta), pode ser reproduzida livremente para uso cienti-
fico, educacional ou clinico por institui¢des, sociedades ou
individuos. De outra forma, os direitos de autor pertencem
exclusivamente a Sociedade Internacional de Cefaleias. A
reproducdo de parte ou partes, sob qualquer forma, para
fins comerciais, requer a permissao da Sociedade que serd
obtida mediante o pagamento de uma taxa. Por favor, con-
tacte o editor para o enderego abaixo.

© Sociedade Internacional de Cefaleias 2013.

Os pedidos de permissao para reproducdo deverao ser
submetidos as Publica¢des Sage, Lda, I Oliver’s Yard, 55 City
Road, London ECIY ISP, United Kingdom (tel:+44 (0) 20
7324 8500; fax +44 (0) 207 324 8600) www.sagepub.co.uk).
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Traducdes

A Sociedade Internacional de Cefaleias permite,
expressamente, a traducdo de toda ou de partes da
ICHD-3 beta, para fins de ensaio e/ou educagdo, mas nao
os autoriza. As autorizagdes devem ser dadas por mem-
bros das sociedades nacionais. Sempre que estas existam,
tais autorizacdes devem-lhes ser pedidas. Todas as tradu-
coes devem ser requeridas para serem registadas na
Sociedade Internacional de Cefaleias. Antes de iniciar uma
traducdo, quem pretende traduzir é aconselhado a inqui-
rir se essa tradugao ja existe. Todos os tradutores deverao
estar atentos a necessidade de seguirem rigorosos proto-
colos de traducdo. Publica¢des que incluam estudos, que
facam uso de traducdes de toda ou de parte da ICHD-3
beta, deverdo incluir uma breve descricdao do processo de
tradugdo, incluindo a identificacdo dos tradutores (deve
sempre haver mais do que um).
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Prefacio

Depois de duas edicoes da Classificacdo Internacional
de Cefaleias (CIC/ICHD) muito bem-sucedidas, a terceira
estd agora proxima de seu final. Os membros da Comissao
de Classificacdo trabalharam arduamente durante trés
anos para executar esta versao beta. Muitos membros pre-
sidiram aos trabalhos de um capitulo especifico da classi-
ficacdo, assistidos por um ntimero de outros especialistas.
Para esta edicao, havia um substancial acervo de evidéncia
disponivel para o trabalho de classificagao, em contraste
com as edicbes anteriores que, maioritariamente, se
basearam na opinido de especialistas. Tentamos ser con-
servadores, fazendo alteracoes sé, onde havia clara
evidéncia publicada para suportar a alteracdao ou quando
a necessidade de mudanca era intuitivamente ébvia.

Esta é a primeira vez que publicamos uma versao beta
antes da versao final. A principal razao é para sincronizar
a ICHD-3 com a préxima revisao (11° edicao) da
Classificagao Internacional de Doengas (ICD-11). Essa clas-
sificacdo vai jd& muito avancada e, assim, nao sé assegu-
raremos uma excelente boa representacdo da cefaleia
dentro da ICD-11, mas também garantiremos a congruén-
cia entre a ICD-11 e a ICHD-3 beta. Contudo, a ICD-11
entra numa fase de ensaio e a ICHD-3 deverd fazer o
mesmo. Esta fase de ensaio permitird a identificacao e cor-
recao de erros e obter uma ampla informacao proveniente
dos membros da Sociedade Internacional de Cefaleias.

Os cédigos de diagndstico da ICD-11 nao estarao con-
cluidos, antes de dois a trés anos, mas serd uma grande
vantagem para a ICH-3 poder incluir esses c6digos a par
dos seus préprios. Os codigos da ICD-11 da OMS serao
usados pelas autoridades de satide para a codificagao ofi-
cial dos diagnésticos e, em muitos casos, serdo utilizados
para fins de reembolso, devemos té-los corretos.

Publicaremos a ICHD-3 beta, de imediato, na pagina da
internet da Sociedade Internacional de Cefaleias e pouco

CLASSIFICAGAO INTERNACIONAL DE CEFALEIAS

depois num exemplar da Cephalalgia. Os testes no terreno
continuarao por dois ou talvez trés anos. Esperam-se
pequenas emendas, quer para a I[CHD-3, quer para os c6di-
gos da ICD-11, que serdo incorporadas. Nessa altura, pub-
licaremos a ICHD-3, na sua versao final na Cephalalgia.

A ICHD-3 beta sera publicada sé em Inglés mas, todos
os que em qualquer parte do mundo quiserem fazer, de
forma cuidada, a sua propria classificacdo, de toda ou de
partes, serdao bem-vindos, mas sujeitos as condicdes
acima estabelecidas. A versao final da ICHD-3 devera ser
traduzida no maior ntimero possivel de linguas e essas
traducgdes publicadas, como aconteceu com a primeira e a
segunda edi¢do. Como esperamos que a [CHD-3 beta seja
muito similar a versao final, o trabalho de tradugao inicia-
do agora é provavel que continue a ser ttil. Qualquer alter-
acao que seja necessdrio fazer mais tarde, na sequéncia
dos testes no terreno, podera ser feita facilmente.

Clinicos e investigadores devem comecar a usar os
critérios da ICHD-3 beta. Houve muitas melhorias em
relacao ICHD-II, e serd inttil continuar a usar a ICHD-II
no trabalho cientifico. Encorajamos os leitores a estudar a
ICHD-3 beta muito cuidadosamente e a documentarem e
comentarem quaisquer inconsisténcias que possam
encontrar. Os comentdrios néo deverio ser enviados para
mim, mas para os presidentes dos respetivos grupos de
trabalho. Os seus nomes e enderecos de correio eletrénico
encontram-se nesta publicacdo e na pdgina da IHS na
internet.

JES OLESEN

Presidente

Comissao de Classificacao das Cefaleias
Sociedade Internacional de Cefaleias
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Como usar esta classificacao

Este extenso documento nao é para ser decorado. Nem
os membros do Subcomissao da Classificagao conseguem
lembrar todo o seu contetido. E um documento a ser con-
sultado varias vezes. Dessa forma, depressa aprenderao os
critérios para o diagnéstico da 1.1 Enxaqueca sem aura, 1.2
Enxaqueca com aura, a maioria dos subtipos do item 2.
Cefaleia tipo tensdo, 3.1 Cefaleia em salvas e alguns outros.
O restante serd sempre algo a ser consultado. Na prética
clinica, ndo é necessdria a classificagdo para os casos
6bvios de enxaqueca ou cefaleia do tipo tensdo, mas vai
ser util quando o diagndstico for duvidoso. Para a investi-
gacao, a classificacdo é indispensdavel e cada doente que
entre num projeto de estudo, seja ensaio clinico com far-
macos, estudo fisiopatolégico ou bioquimico, deverd
preencher um conjunto de critérios de diagnéstico.

1. Esta classificacdo apresenta-se de forma hierarquiza-
da e permite decidir o quao detalhado se quer fazer
um diagnéstico. Este pode variar do nivel do primei-
ro até ao quinto digito. O primeiro d4 uma nocao
grosseira sobre o grupo a que o doente pertence. E,
por exemplo: 1. Enxaqueca ou 2. Cefaleia do tipo ten-
sdo ou 3. Cefaleia trigémino-autonomica. A seguir,
obtém-se informacdo permitindo um diagnéstico
mais detalhado. O detalhe desejado depende da fina-
lidade. Na pratica clinica geral, apenas o primeiro e o
segundo digito de diagndstico geralmente se apli-
cam, ao passo que, na pratica especializada e em
centros de cefaleias jd convém um diagnéstico ao
nivel do terceiro ou quarto digitos.

2. Para fins diversos, os doentes recebem um diagndsti-
co de acordo com o fenétipo da cefaleia que apresen-
tam no momento ou que tenham apresentado no
dltimo ano. Para estudo genético e outros fins, é con-
siderada a ocorréncia durante toda a vida.

3. Cada tipo distinto, subtipo ou subforma de cefaleia
que o doente relata deve ser, separadamente, diag-
nosticado e codificado. Assim, num centro de cefa-
leias, um doente gravemente afetado pode receber
trés diagnosticos e codigos: 1.1 Enxaqueca sem aura,
1.2 Enxaqueca com aura e 8.2 Cefaleia por uso exces-
sivo de medicagdao.

4. Quando um doente recebe mais do que um diagnos-
tico, estes devem ser listados por ordem decrescente
de importancia para o doente.

5.Se um tipo de cefaleias num doente em particular
preenche dois conjuntos diferentes de critérios de
diagndstico, entdo todas as outras informacoes dis-
poniveis deverao ser usadas para decidir qual das
alternativas é o diagnostico correto ou a que mais se
aproxima do diagnéstico. Isso pode incluir a histéria
da cefaleia ao longo do tempo (como comecgou a
cefaleia?), a histéria familiar, o efeito das medicacoes,
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relacdo com a menstruacao, a idade, o sexo e um con-
junto de outros aspetos. O preenchimento dos crité-
rios de diagnéstico para 1. Enxaqueca, 2. Cefaleia do
tipo tensdo ou 3. Cefaleias trigémino-autonémicas, ou
qualquer dos seus subtipos, prevalece sempre sobre o
preenchimento de critérios para as categorias de
diagnésticos provaveis de cada uma delas, as quais
sdo descritas no final de cada grupo. Por outras pala-
vras, um doente cuja cefaleia preencha critérios para:
1.5 Enxaqueca provdvel como para 2.1 Cefaleia tipo
tensdo episodica pouco frequente, devera ser codifica-
do para esta udltima. Nao obstante, deve ser sempre
considerada a possibilidade de algumas crises de
cefaleia preencherem um conjunto de critérios,
enquanto outras crises preenchem outro conjunto de
critérios. Nesses casos, os dois diagnosticos coexis-
tem e os dois devem ser codificados.

. Para receber um diagnéstico particular de cefaleia, o

doente deve, em muitos casos, apresentar um nime-
ro minimo de crises (ou dias) com aquele tipo de
cefaleia. Esse niimero é especificado nos critérios de
diagndstico explicitos de cada tipo, subtipo e subfor-
ma de cefaleia. A cefaleia deve ainda preencher um
ntmero de outros requisitos descritos dentro dos cri-
térios em letras separadas: A, B, C etc. Alguns tépicos
com letras sao monotematicos, isto €, expressam um
requisito dnico. Outros tépicos com letras sao polite-
maticos e requerem, por exemplo, duas entre quatro
das caracteristicas listadas.

. Alguns tipos de cefaleias s6 permitem o diagndstico

até ao nivel do primeiro e segundo digitos. Por isso,
os critérios de diagndstico até o terceiro ou quarto
digito requerem, como critério A, o preenchimento
dos critérios para niveis 1 e/ou 2 e, no critério B e
subsequentes, especifica os demais critérios a serem
preenchidos.

. A frequéncia das crises de cefaleias primarias varia

desde crises em cada um ou dois anos até crises did-
rias. A intensidade das crises também é varidvel. A
ICHD-3 beta, geralmente, nao fornece a possibilida-
de de codificar por frequéncia e intensidade das cri-
ses, mas recomenda que a frequéncia e a intensidade
sejam especificadas em texto livre.

. Cefaleia primdria ou secunddria ou ambas: quando

uma nova cefaleia ocorre, pela primeira vez, em
estreita relacdo temporal com outra alteracao, reco-
nhecida como causa de cefaleia, ou preenche outros
critérios de causalidade para essa afecdao, a nova
cefaleia é codificada como cefaleia secunddria atri-
buida a perturbacdo causal. Isto é verdade, mesmo
quando a cefaleia tem as caracteristicas de uma cefa-
leia primdria (enxaqueca, cefaleia tipo tensao, cefa-
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12

10

11.

12.

13.

leia em salvas ou uma das outras cefaleias trigémino-
autonémicas). Quando uma cefaleia primdria pree-
Xistente se torna cronica em estreita relacdo temporal
com outra alteracao, reconhecida causa de cefaleia,
os dois diagnoésticos deverdo ser atribuidos. Quando
uma cefaleia primdria agrava significativamente (a
frequéncia e/ou a intensidade aumentam duas vezes
ou mais) em estreita relacao temporal com a tal per-
turbacdo causal, ambos os diagnésticos, o de cefaleia
primdria e o de cefaleia secundaria devem ser atri-
buidos, desde que haja uma clara evidéncia de que
esta perturbacdo pode causar cefaleias.

. O dltimo critério para cada forma de cefaleia é “Nao
melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta”. Considerar outros possiveis diagnésticos (o
diagnostico diferencial) faz parte da rotina do pro-
cesso de diagnéstico clinico. Quando uma cefaleia
parece preencher os critérios para uma dada forma
de cefaleias, este ultimo critério é sempre um lem-
brete para se considerar outros diagndésticos que
possam explicar melhor a cefaleia em causa.

Isto aplica-se, em particular, quando se discute se a
cefaleia é primdria ou secundéria. Também se pode
aplicar a causas alternativas de uma determinada
perturbacao: por exemplo, a cefaleia que ocorre em
relacdo temporal proxima com um enfarte cerebral
isquémico agudo pode ser a consequéncia nao do
acidente vascular cerebral, mas da causa do aciden-
te vascular (por exemplo: disseccdo arterial).
Muitos doentes com crises de cefaleias preenchen-
do um determinado conjunto de critérios de diag-
noéstico, também tém crises que, embora similares,
nao satisfazem plenamente os critérios. Isso pode
ser devido ao tratamento, incapacidade de recordar
os sintomas de forma precisa ou outros fatores.
Peca ao doente para descrever uma crise tipica nao
tratada ou tratada sem sucesso e certifique-se da
existéncia de namero de crises suficiente para esta-
belecer o diagnéstico. Depois inclua as crises
menos tipicas, quando descrever a frequéncia das
crises.

Quando h4é suspeita de que um doente possui mais
do que um tipo de cefaleia é altamente recomenda-
do que preencha um didrio de diagnéstico da cefa-
leia, no qual anote as principais caracteristicas de
cada episédio de cefaleia. Estd demonstrado que o
didrio de cefaleias melhora o rigor do diagnéstico,
assim como permite uma avaliacdo mais precisa do
consumo de medicacdo. Finalmente, ensina o
doente a distinguir entre diferentes cefaleias, por
exemplo, entre a enxaqueca sem aura e cefaleia do
tipo tensao episodica.

Em cada capitulo das cefaleias secunddrias, sdao
mencionadas as causas mais conhecidas e mais
bem estabelecidas e sdo fornecidos os critérios para
essas causas. No entanto, em muitos capitulos, por
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16.

exemplo, 9. Cefaleia atribuida a infegdo, ha um
namero quase infinito de etiologias possiveis. Para
evitar uma lista muito longa, apenas sdo menciona-
das as mais importantes. No exemplo, as causas
mais raras estdo incluidas no item 9.2.3 Cefaleia
atribuida a outra infegdo sistémica. Esse mesmo sis-
tema foi usado noutros capitulos de cefaleias
secunddrias.

Os critérios de diagnoéstico para as cefaleias secun-
dérias ja ndo requerem mais a remissao ou a melho-
ria significativa da perturbagdo causal para que o
diagnostico possa ser feito. Os critérios de diagnds-
tico da ICHD-3 beta podem ser aplicados logo na
apresentacdo ou logo ap6s a confirmacao da pertur-
bacdo subjacente. O critério A refere-se a presenca
da cefaleia; o critério B é a presenca de fator causal;
o critério C é a evidéncia de causalidade. Em condi-
¢coes agudas, uma relacdo temporal préxima entre o
inicio da cefaleia e o inicio da presumivel perturba-
¢do causal é frequentemente suficiente para estabe-
lecer a causalidade, enquanto condi¢cdes menos
agudas, geralmente, requerem maior evidéncia de
causalidade. Em todo o caso, o tltimo critério deve-
ré ser aplicado como um teste: “Nao melhor expli-
cado por outro diagnéstico da ICHD-3 beta”.

Em algumas cefaleias secunddrias, sendo um bom
exemplo a 5.2 Cefaleia persistente atribuida a trau-
matismo da cabega, o reconhecimento da ocorrén-
cia de subformas de cefaleias persistentes; isto €, a
cefaleia, que foi causada, inicialmente, por outra
perturbacao, falha a remissdo, apés a perturbacao
causal ter sido resolvida. Em tais casos, o diagndsti-
co muda de uma subforma aguda (por exemplo: 5.1
Cefaleia aguda atribuida a traumatismo da cabega)
para a subforma persistente (5.2. Cefaleia persisten-
te atribuida a traumatismo da cabe¢a) depois de um
intervalo de tempo especificado (trés meses, neste
exemplo). A evidéncia de causalidade depende do
preenchimento precoce dos critérios para o diag-
néstico da subforma aguda e da persisténcia da
mesma cefaleia.

A maior parte destes diagnoésticos estdo no apéndi-
ce, porque nio € suficientemente clara a evidéncia
da sua existéncia. Estes ndo deverdo ser aplicados
regularmente, mas estdo 1 para estimular a pesqui-
sa de melhores critérios de causalidade.

O Apéndice destina-se a investigacdo. Ajuda os cien-
tistas clinicos a estudarem entidades 6rfas para pos-
terior inclusdo (ou em alguns casos, exclusdo) no
corpo principal da classificagdo. Muitos diagnosti-
cos e critérios de diagnéstico no Apéndice ou sao
novos ou sao alternativas aos critérios do corpo
principal da classificacdo. Alguns sdo velhas entida-
des ainda nao suficientemente validadas; estas sao
candidatas a serem eliminadas na préxima revisao
da ICHD se, entretanto, ndo for produzida evidéncia.
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Classificacao

ICHD-3 cédigo

1.
1.1
1.2
1.2.1
1.2.1.1
1.2.1.2
1.2.2
1.2.3
1.23.1
1.2.3.1.1
1.2.3.1.2
1.2.3.1.3
1.2.3.1.4
1.2.3.2
1.2.4
1.3
1.4
1.4.1
1.4.2
1.4.3
1.4.4
1.5
1.5.1
1.5.2
1.6
1.6.1
1.6.1.1
1.6.1.2
1.6.2
1.6.3

2.1.1
2.1.2
2.2
2.2.1
2.2.2
2.3
2.3.1
2.3.2
2.4
2.4.1
2.4.2
2.4.3

3.1.1

3.1.2
3.2

3.2.1

3.2.2
3.3

Diagnéstico

Enxaqueca
Enxaqueca sem aura
Enxaqueca com aura
Enxaqueca com aura tipica
Aura tipica com cefaleia
Aura tipica sem cefaleia
Enxaqueca com aura do tronco cerebral
Enxaqueca hemiplégica
Enxaqueca hemiplégica familiar (FHM)
Enxaqueca Hemiplégica familiar tipo 1 (FHM1)
Enxaqueca Hemiplégica familiar tipo 2 (FHM2)
Enxaqueca Hemiplégica familiar tipo 3 (FHM3)
Enxaqueca Hemiplégica familiar, outros loci
Enxaqueca hemiplégica esporddica
Enxaqueca retiniana
Enxaqueca crénica
Complicagoes da enxaqueca
Estado de mal de enxaqueca
Aura persistente sem enfarte
Enfarte atribuido a enxaqueca
Crise epilética desencadeada por enxaqueca
Enxaqueca provével
Enxaqueca sem aura, provavel
Enxaqueca com aura, provével
Sindromes episddicas que podem estar associadas a enxaqueca
Perturbacao gastrintestinal recorrente
Sindrome dos vomitos ciclicos
Enxaqueca abdominal
Vertigem paroxistica benigna
Torcicolo paroxistico benigno
Cefaleia tipo tensao
Cefaleia tipo tensao episddica pouco frequente
Cefaleia tipo tensdo episddica pouco frequente associada a dor pericraniana
Cefaleia tipo tensao episddica pouco frequente nao associada a dor pericraniana
Cefaleia tipo tensao episddica frequente
Cefaleia tipo tensdo episddica frequente associada a dor pericraniana
Cefaleia tipo tensao episddica frequente nao associada a dor pericraniana
Cefaleia tipo tensao crénica
Cefaleia tipo tensdo crénica associada a dor pericraniana
Cefaleia tipo tensdo crénica nao associada a dor pericraniana
Cefaleia tipo tensao/Cefaleia tipo tensao, provavel
Cefaleia tipo tensdo episddica pouco frequente, provavel
Cefaleia tipo tensao episddica frequente, provavel
Cefaleia tipo tensao crénica, provavel
Cefaleias trigémino-autonémicas
Cefaleia em salvas
Cefaleia em salvas episddica
Cefaleia em salvas crénica
Hemicrania paroxistica
Hemicrania paroxistica episddica
Hemicrania paroxistica crénica
Crises de cefaleia neuralgiforme, unilateral, de curta duracao

32 Edicdo - Tradugdo Portuguesa - 2014 CLASSIFICAGAO INTERNACIONAL DE CEFALEIAS

13



14

3.3.1.

3.3.1.1
3.3.1.2
3.3.2

3.3.2.1
3.3.2.2
3.4
3.5
3.5.1
3.5.2
3.5.3
3.5.4

4.1.1
4.2
4.2.1
4.3
43.1
4.4
4.5
4.5.1
4.5.2
4.5.3
4.53.1
4532
4.6
4.6.1
4.6.2
4.6.3
4.6.3.1
4.6.3.2
4.7
4.7.1
4.8
4.8.1
4.9
4.9.1
4.10
4.10.1

5.1.1
5.1.2

5.2
5.2.1
5.2.2

5.3

5.4

5.5

5.6

6.1
6.1.1
6.1.2

6.2

Crises de cefaleia neuralgiforme, unilateral, de curta duragdo com hiperemia conjuntival e lacri-
mejo (SUNCT)
SUNCT episodico
SUNCT crénico
Crises de cefaleia neuralgiforme, unilateral, de curta dura¢do com sintomas autonémicos cra-
nianos (SUNA)
SUNA episddica
SUNA croénica
Hemicrania continua
Cefaleia trigémino-autonémica provével
Cefaleia em salvas, provavel
Hemicrania paroxistica provavel
Cefaleia neuralgiforme, unilateral, de curta duragao, provavel
Hemicrania continua provével
Outras cefaleias primarias
Cefaleia primdria da tosse
Cefaleia primdria da tosse, provével
Cefaleia primdria do exercicio
Cefaleia primdria do exercicio, provavel
Cefaleia primdria associada a atividade sexual
Cefaleia primdria associada a atividade sexual, provavel
Cefaleia explosiva primdria
Cefaleia por estimulo frio
Cefaleia atribuida a aplicacdo externa de estimulo frio
Cefaleia atribuida a ingestao ou inalag@o de estimulo frio
Cefaleia por estimulo frio, provéavel
Cefaleia devida provavelmente a aplicacdo externa de um estimulo frio
Cefaleia devida provavelmente a ingestao ou inalagdo de um estimulo frio
Cefaleia por pressao externa
Cefaleia por compressado externa
Cefaleia por tracdo externa
Cefaleia por pressao externa, provavel
Cefaleia por compressao externa, provavel
Cefaleia por tracao externa, provavel
Cefaleia primdria tipo guinada
Cefaleia primdria tipo guinada, provével
Cefaleia numular
Cefaleia numular, provével
Cefaleia hipnica
Cefaleia hipnica, provavel
Cefaleia persistente didria desde o inicio
Cefaleia persistente didria desde o inicio, provével
Cefaleia atribuida a traumatismo cranio-encefélico e/ou cervical
Cefaleia aguda atribuida a lesao traumadtica cranio-encefélica
Cefaleia aguda atribuida a lesao cranio-encefélica moderada ou grave
Cefaleia aguda pos-traumatica atribuida a lesdo cranio-encefdlica ligeira
Cefaleia persistente atribuida a lesao traumadtica cranio-encefélica
Cefaleia persistente atribuida a lesao cranio-encefdlica moderada ou grave
Cefaleia cronica pés-traumadtica atribuida a lesdo cranio-encefélica ligeira
Cefaleia aguda atribuida a lesdao em contragolpe (“whiplash”)
Cefaleia persistente atribuida a lesao em contragolpe
Cefaleia aguda atribuida a craniotomia
Cefaleia persistente atribuida a craniotomia
Cefaleia atribuida a perturbacdo vascular craniana ou cervical
Cefaleia atribuida a acidente vascular cerebral isquémico ou acidente isquémico transitério
Cefaleia atribuida a acidente vascular cerebral isquémico (enfarte cerebral)
Cefaleia atribuida a acidente isquémico transitério (AIT)
Cefaleia atribuida a hemorragia intracraniana nao traumatica
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6.2.1
6.2.2
6.2.3
6.3
6.3.1
6.3.2
6.3.3
6.3.4
6.3.5

6.4
6.4.1
6.4.2
6.4.3

6.5
6.5.1

6.5.2
6.5.3

6.6

6.7
6.7.1
6.7.2
6.7.3

6.7.3.1

6.7.4

6.8.
6.8.1

6.8.2
6.8.3

6.9

7.

7.1
7.1.1
7.1.2

7.2
7.2.1
7.2.2
7.2.3

7.3
7.3.1
7.3.2
7.3.3
7.3.4
7.3.5

7.4
7.4.1

7.4.1.1
7.4.2
7.4.3

7.5

7.6
7.6.1
7.6.2

7.7

Cefaleia atribuida a hemorragia intracerebral ndo traumadtica
Cefaleia atribuida a hemorragia subaracnoidea nao traumadtica (HSA)
Cefaleia atribuida a hemorragia subdural aguda ndo traumadtica (HSD)
Cefaleia atribuida a malformacgao vascular ndo rota
Cefaleia atribuida a aneurisma sacular nao roto
Cefaleia atribuida a malformacao arteriovenosa (MAV)
Cefaleia atribuida a fistula arteriovenosa dural
Cefaleia atribuida a angioma cavernoso
Cefaleia atribuida a angiomatose encefalotrigeminal ou leptomeningea (Sindrome de Sturge-
Weber)
Cefaleia atribuida a arterite
Cefaleia atribuida a arterite de células gigantes
Cefaleia atribuida a angeite primaéria do sistema nervoso central
Cefaleia atribuida a angeite secunddria do sistema nervoso central
Cefaleia atribuida a patologia da artéria carétida cervical ou da artéria vertebral
Cefaleia ou dor facial ou cervical atribuida a disseccao da artéria carétida cervical ou da artéria
vertebral
Cefaleia p6s-endarterectomia
Cefaleia atribuida a angioplastia carotidea ou vertebral
Cefaleia atribuida a trombose venosa cerebral (TVC)
Cefaleia atribuida a outra patologia arterial intracraniana aguda
Cefaleia atribuida a procedimento endovascular intracraniano
Cefaleia da angiografia
Cefaleia atribuida a sindrome da vasoconstri¢ao cerebral reversivel
Cefaleia devida provavelmente a sindrome da vasoconstri¢do cerebral reversivel
Cefaleia atribuida a disseccao arterial intracraniana
Cefaleia atribuida a doenca vascular genética
Arteriopatia cerebral autossémica dominante com enfartes subcorticais e leucoencefalopatia
(CADASIL)
Encefalopatia mitocondrial, acidose lactica e episédios de acidente vascular cerebral (MELAS)
Cefaleia atribuida a outra doenga vascular genética
Cefaleia atribuida a apoplexia pituitdria
Cefaleia atribuida a perturbacdo intracraniana nao vascular
Cefaleia atribuida a hipertensao do liquido cefalorraquidiano (LCR)
Cefaleia atribuida a hipertensao intracraniana idiopética
Cefaleia atribuida a hipertensao intracraniana secunddria a causas metabélicas, t6xicas ou hor-
monais
Cefaleia atribuida a hipertensao intracraniana secunddria a hidrocefalia
Cefaleia atribuida a hipotensdo do LCR
Cefaleia p6s-puncéo dural
Cefaleia por fistula de LCR
Cefaleia atribuida a hipotensdo intracraniana espontanea
Cefaleia atribuida a doenca intracraniana inflamatdria ndo infeciosa
Cefaleia atribuida a neurossarcoidose
Cefaleia atribuida a meningite asséptica nao infeciosa
Cefaleia atribuida a outra doenca intracraniana inflamatéria ndo infeciosa
Cefaleia atribuida a hipofisite linfocitaria
Sindrome de cefaleia e défices neuroldgicos transitérios e linfocitose do LCR
Cefaleia atribuida a neoplasia intracraniana
Cefaleia atribuida a neoplasia intracraniana
Cefaleia atribuida a quisto coloide de terceiro ventriculo
Cefaleia atribuida a meningite carcinomatosa
Cefaleia atribuida a hiper ou hipossecrecdo hipotalamica ou hipofisédria
Cefaleia atribuida a injecao intratecal
Cefaleia atribuida a crise epilética
Hemicrania epilética
Cefaleia p6s crise epilética
Cefaleia atribuida a malformacao de Chiari tipo I
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7.8 Cefaleia atribuida a outra perturbacgdo intracraniana nao vascular

8. Cefaleia atribuida a uma substancia 2 ou a sua privacédo
8.1 Cefaleia atribuida ao uso ou exposicdo a uma substancia
8.1.1 Cefaleia induzida por dador de 6xido nitrico (NO)
8.1.1.1 Cefaleia imediata provocada por dador de NO
8.1.1.2 Cefaleia tardia provocada por dador de NO
8.1.2 Cefaleia induzida por inibidor de fosfodiesterase
8.1.3 Cefaleia induzida por monéxido de carbono (CO)
8.14 Cefaleia induzida por élcool
8.1.4.1 Cefaleia imediata provocada por alcool
8.1.4.2 Cefaleia tardia provocada por édlcool
8.1.5 Cefaleia induzida por alimentos e/ou aditivos alimentares
8.1.5.1 Cefaleia induzida por glutamato monossédico
8.1.6 Cefaleia induzida por cocaina
8.1.7 Cefaleia induzida por histamina
8.1.7.1 Cefaleia imediata induzida por histamina
8.1.7.2 Cefaleia tardia induzida por histamina
8.1.8. Cefaleia induzida pelo peptideo relacionado com o gene da calcitonina (CGRP)
8.1.8.1 Cefaleia imediata provocada por CGRP
8.1.8.2 Cefaleia tardia provocada por CGRP
8.19 Cefaleia atribuida a agente vasopressor agudo exégeno
8.1.10 Cefaleia atribuida ao uso ocasional de medicacdo para outras indicacoes
8.1.11 Cefaleia atribuida ao uso prolongado de medicacao para outras indicagdes
8.1.12 Cefaleia atribuida a hormona exégena
8.1.13 Cefaleia atribuida ao uso e/ou exposicao a outra substancia
8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicacao
8.2.1 Cefaleia por uso excessivo de ergotamina
8.2.2 Cefaleia por uso excessivo de triptanos
8.2.3 Cefaleia por uso excessivo de analgésicos simples
8.2.3.1 Cefaleia por uso excessivo de paracetamol
8.2.3.2 Cefaleia por uso excessivo de dcido acetilsalicilico
8.2.3.3 Cefaleia por uso excessivo de outros anti-inflamatérios ndo esteroides (AINEs)
8.2.4 Cefaleia por uso excessivo de opioides
8.2.5 Cefaleia por uso excessivo de analgésicos combinados
8.2.6 Cefaleia devida ao uso excessivo de multiplas classes de fairmacos, nao usados, isoladamente,
€em excesso
8.2.7 Cefaleia devida ao uso excessivo, ndo comprovado, de multiplas classes de farmacos
8.2.8 Cefaleia devida ao uso excessivo de outra medicagdo
8.3 Cefaleia atribuida a privacdo de substancia
8.3.1 Cefaleia por privacdo de cafeina
8.3.2 Cefaleia por privacdo de opioides
8.3.3 Cefaleia por privacdo de estrogénios
8.34 Cefaleia atribuida a privacdo de outras substancias de uso crénico
9. Cefaleia atribuida a infecao
9.1 Cefaleia atribuida a infecdo intracraniana
9.1.1 Cefaleia atribuida a meningite ou meningoencefalite bacteriana
9.1.1.1 Cefaleia atribuida a meningite ou meningoencefalite bacteriana aguda
9.1.1.2 Cefaleia atribuida a meningite ou meningoencefalite bacteriana crénica
9.1.1.3 Cefaleia persistente atribuida a meningite ou meningoencefalite bacteriana no passado
9.1.2 Cefaleia atribuida a meningite ou encefalite virica
9.1.2.1 Cefaleia atribuida a meningite virica
9.1.2.2 Cefaleia atribuida a encefalite virica
9.1.3 Cefaleia atribuida a infecdo intracraniana parasitdria (fingica ou outra)
9.1.3.1 Cefaleia aguda atribuida a infecao intracraniana parasitaria (flingica ou outra)
9.1.3.2 Cefaleia crénica atribuida a infecdo intracraniana parasitdria (fingica ou outra)
9.14 Cefaleia atribuida a abcesso cerebral
9.15 Cefaleia atribuida a empiema subdural
9.2 Cefaleia atribuida a infecao sistémica
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9.2.1
9.2.1.1
9.2.1.2

9.2.2
9.2.2.1
9.2.2.2

9.2.3
9.2.3.1
9.2.3.2

10.
10.1

10.1.1

10.1.2

10.1.3

10.1.4

10.2
10.3

10.3.1

10.3.2

10.3.3

10.3.4

10.3.5

10.4
10.5
10.6
10.7
11.

11.1
11.2
11.2.1
11.2.2
11.2.3
11.3
11.3.1
11.3.2
11.3.3
11.3.4
11.3.5
11.4
11.5
11.5.1
11.5.2
11.6
11.7
11.8
11.9

12.
12.1
12.2
13.
13.1
13.1.1
13.1.1.1
13.1.1.2
13.1.2
13.1.2.1

Cefaleia atribuida a infecao bacteriana sistémica
Cefaleia atribuida a infe¢@o bacteriana sistémica aguda
Cefaleia atribuida a infecao bacteriana sistémica crénica
Cefaleia atribuida a infecao virica sistémica
Cefaleia atribuida a infecdo virica sistémica aguda
Cefaleia atribuida a infecao virica sistémica crénica
Cefaleia atribuida a outra infecao sistémica
Cefaleia atribuida a outra infecdo sistémica aguda
Cefaleia atribuida a outra infecao sistémica crénica
Cefaleia atribuida a perturbacao da homeostasia
Cefaleia atribuida a hip6xia e/ou hipercapnia
Cefaleia da grande altitude
Cefaleia atribuida a viagem de avido
Cefaleia do mergulho
Cefaleia da apneia do sono
Cefaleia da dialise
Cefaleia atribuida a hipertensao arterial
Cefaleia atribuida a feocromocitoma
Cefaleia atribuida a crise hipertensiva sem encefalopatia hipertensiva
Cefaleia atribuida a encefalopatia hipertensiva
Cefaleia atribuida a pré-eclampsia ou eclampsia
Cefaleia atribuida a desregulacao autondémica
Cefaleia atribuida ao hipotiroidismo
Cefaleia atribuida ao jejum
Cefaleia cardiaca
Cefaleia atribuida a outra perturbagao da homeostasia
Cefaleia ou dor facial atribuida a perturbacdo do cranio, pescoco, olhos, ouvidos, nariz, seios
peri-nasais, dentes, boca ou outras estruturas cranianas ou faciais
Cefaleia atribuida a perturbagado de osso craniano
Cefaleia atribuida a perturbagdo do pescoco
Cefaleia cervicogénica
Cefaleia atribuida a tendinite retrofaringea
Cefaleia atribuida a distonia craniocervical
Cefaleia atribuida a perturbacgdo dos olhos
Cefaleia atribuida a glaucoma agudo
Cefaleia atribuida a erros de refracao
Cefaleia atribuida a heteroforia ou heterotropia (estrabismo latente ou manifesto)
Cefaleia atribuida a inflamagao ocular
Cefaleia atribuida a trocleite
Cefaleia atribuida a perturbac¢ao dos ouvidos
Cefaleia atribuida a perturbagdo do nariz ou seios peri-nasais
Cefaleia atribuida a rinossinusite aguda
Cefaleia atribuida a rinossinusite crénica ou recorrente
Cefaleia atribuida a perturbacdo dos dentes ou mandibula
Cefaleia ou dor facial atribuida a perturbacao da articulacdo temporomandibular (ATM)
Cefaleia ou dor facial atribuida a inflamacédo do ligamento estilo-hioideu
Cefaleia ou dor facial atribuida a outra perturbacao do cranio, pescoco, olhos, ouvidos, nariz, seios
da face, dentes, boca ou outras estruturas
Cefaleia atribuida a perturbacdo psiquidtrica
Cefaleia atribuida a perturbagdo de somatizacao
Cefaleia atribuida a perturbagao psicética
Neuropatias cranianas dolorosas e outras dores faciais
Nevralgia do trigémio
Nevralgia do trigémio cldssica
Nevralgia do trigémio cldssica puramente paroxistica
Nevralgia do trigémio cldssica com concomitante dor facial persistente
Neuropatia trigeminal dolorosa
Neuropatia trigeminal dolorosa atribuida a herpes zéster agudo
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13.1.2.2 Neuropatia trigeminal posherpética

13.1.2.3 Neuropatia trigeminal dolorosa pés-traumatica
13.1.2.4 Neuropatia trigeminal dolorosa atribuida a placa de esclerose multipla
13.1.2.5 Neuropatia trigeminal dolorosa atribuida a lesdo ocupando espaco
13.1.2.6 Neuropatia trigeminal dolorosa atribuida a outra perturbacao
13.2 Nevralgia do glossofaringeo
13.2.1 Nevralgia glossofaringea classica
13.2.2 Nevralgia glossofaringea sintomdtica
13.3 Nevralgia do nervo intermedidrio
13.3.1 Nevralgia do nervo intermedidrio cldssica
13.3.2 Nevralgia do nervo intermedidrio atribuida ao Herpes z6ster
13.4 Nevralgia do occipital
13.5 Nevrite 6ptica
13.6 Cefaleia atribuida a isquemia do nervo motor ocular
13.7 Sindrome de Tolosa-Hunt
13.8 Sindrome oculossimpética paratrigeminal (Raeder’s)
13.9 Neuropatia oftalmoplégica dolorosa recorrente
13.10 Sindrome do ardor bocal
13.11 Dor facial persistente idiopatica
13.12 Dor neuropética central
13.12.1 Dor neuropdtica central atribuida a Esclerose Multipla
13.12.2 Dor neuropdtica central p6s AVC
14. Outras cefaleias
14.1 Cefaleia ndo classificada noutro local
14.2 Cefaleia nao especificada
A. Apéndice
Al. Enxaqueca
Al.l Enxaqueca sem aura
Al.l.l Enxaqueca sem aura, menstrual pura
Al.1.2 Enxaqueca sem aura relacionada com a menstruacao
Al.1.3 Enxaqueca sem aura ndo-menstrual
Al.2 Enxaqueca com aura (critérios alternativos)
Al.2.1 Enxaqueca com aura tipica (critérios alternativos)
Al3 Enxaqueca crénica (critérios alternativos)
Al.3.1 Enxaqueca crénica com periodos sem cefaleia
Al1.3.2 Enxaqueca crénica com cefaleia continua
Al4 Complicagdes da enxaqueca
Al.4.5 Estado de aura de enxaqueca
Al.6 Sindromes episddicas que podem estar associadas a enxaqueca
Al.6.4 Colica infantil
Al.6.5 Hemiplegia alternante da infancia
A1.6.6 Enxaqueca vestibular
A2, Cefaleia tipo tensao (critérios alternativos)
A3 Cefaleias trigémino-autonémicas (TAC'’s)
A3.6 Cefaleias trigémino-autonémicas indiferenciadas
A4 Outras cefaleias primarias
A4.11 Epicrania fugax
AS5. Cefaleia atribuida a lesdo ou traumatismo cranio-encefdlico e/ou cervical
A5.1 Cefaleia aguda atribuida a lesdo traumadtica cranio-encefélica
A5.1.1.1 Cefaleia aguda de inicio tardio atribuida a lesdo traumdtica cranio-encefédlica moderada ou grave
A5.1.2.1 Cefaleia aguda de inicio tardio atribuida a lesdo cranio-encefalica ligeira
A5.2 Cefaleia persistente atribuida a lesao traumadtica cranio-encefélica
A52.1.1 Cefaleia persistente de inicio tardio atribuida a lesdo traumadtica cranio-encefalica moderada ou
grave
A52.2.1 Cefaleia persistente de inicio tardio atribuida a lesdo traumaética cranio-encefalica ligeira
A5.7 Cefaleia atribuida a radio-cirurgia ao cérebro
A5.8 Cefaleia aguda atribuida a outra lesdo ou outro traumatismo cranio-encefélico e/ou cervical
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A5.9

A6.

A6.10

A7.

A7.6
A.7.6.3

A7.9

A8

A8.4

A9

A9.1

A9.1.3.3

A9.1.6
A9.3
Al10
A10.7
A10.8
A10.8.1
A10.8.2
A10.9
All.

A.11.2
All.2.4
All1.2.5

All.5
All1.5.3

Al12.

Al12.3

Al2.4

Al2.5

Al2.6

Al12.7

Al2.8

Al2.9

A12.10

Cefaleia persistente atribuida a outra lesdo ou outro traumatismo cranio-encefélico e/ou cervical
Cefaleia atribuida a perturbacdo vascular craniana ou cervical
Cefaleia persistente atribuida a perturbacdo vascular craniana ou cervical no passado
Cefaleia atribuida a perturbacdo intracraniana nao vascular
Cefaleia atribuida a crise epilética

Cefaleia p6s eletroconvulsivoterapia
Cefaleia persistente atribuida a perturbac¢do intracraniana ndo vascular antiga
Cefaleia atribuida a uma substancia ou a sua privacao
Cefaleia persistente atribuida ao uso ou a exposicdo a uma substancia no passado
Cefaleia atribuida a infecao
Cefaleia atribuida a infecdo intracraniana

Cefaleia persistente atribuida a infecdo intracraniana fliingica ou outra infecdo parasitdria no
passado

Cefaleia atribuida a outra lesdo infeciosa ocupando espaco
Cefaleia atribuida a infecao por virus de imunodeficiéncia humana (HIV)
Cefaleia atribuida a perturbacao da homeostasia
Cefaleia e/ou dor no pescoco atribuida a hipotensao ortostética (postural)
Cefaleia atribuida a outra perturbagao da homeostasia

Cefaleia atribuida a viagem no espacgo

Cefaleia atribuida a outras perturbacdes metabdlicas ou sistémicas
Cefaleia persistente atribuida a perturbacdo da homeostasia no passado
Cefaleia ou dor facial atribuida a perturbacio do cranio, pescoco, olhos, ouvidos, nariz, seios
peri-nasais, dentes, boca ou outra estrutura facial ou cervical
Cefaleia atribuida a perturbagdo do pescoco

Cefaleia atribuida a radiculopatia cervical superior

Cefaleia atribuida a dor miofascial cervical
Cefaleia atribuida a perturbac¢do do nariz e seios peri-nasais

Cefaleia atribuida a perturbac¢do da mucosa nasal, cornetos ou septo nasal
Cefaleia atribuida a perturbacao psiquidtrica
Cefaleia atribuida a perturbacdo depressiva
Cefaleia atribuida a perturbacdo de ansiedade de separacao
Cefaleia atribuida a perturbac¢ao de panico
Cefaleia atribuida a fobia especifica
Cefaleia atribuida a perturbacgdo de ansiedade social (fobia social)
Cefaleia atribuida a perturbacado de ansiedade generalizada
Cefaleia atribuida a perturbacgdo de stress p6s-traumaético
Cefaleia atribuida a perturbacao de stress aguda
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Parte 1

Cefaleias Primarias

1. Enxaqueca

2. Cefaleia tipo tensao

3. Cefaleias trigémino-autonémicas
4. Outras cefaleias primarias
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. Enxaqueca

1.1 Enxaqueca sem aura
1.2 Enxaqueca com aura
1.2.1 Enxaqueca com aura tipica
1.2.1.1 Aura tipica com cefaleia
1.2.1.2 Aura tipica sem cefaleia
1.2.2 Enxaqueca com aura do tronco cerebral
1.2.3 Enxaqueca hemiplégica
1.2.3.1 Enxaqueca hemiplégica familiar (FHM)
1.2.3.1.1 Enxaqueca hemiplégica familiar
tipo 1 (FHM1)
1.2.3.1.2 Enxaqueca hemiplégica familiar
tipo 2 (FHM2)
1.2.3.1.3 Enxaqueca hemiplégica familiar
tipo 3 (FHM3)
1.2.3.1.4 Enxaqueca hemiplégica familiar,
outros loci
1.2.3.2 Enxaqueca hemiplégica esporadica
1.2.4 Enxaqueca retiniana
1.3 Enxaqueca crénica
1.4 Complicagdes da enxaqueca
1.4.1 Estado de mal de enxaqueca
1.4.2 Aura persistente sem enfarte
1.4.3 Enfarte devido a enxaqueca
1.4.4 Crise epilética precipitada por enxaqueca com
aura
1.5 Enxaqueca provéavel
1.5.1 Enxaqueca sem aura, provavel
1.5.2 Enxaqueca com aura provavel
1.6 Sindromes epis6dicas que podem estar associadas a
enxaqueca
1.6.1 Perturbacdo gastrintestinal recorrente
1.6.1.1 Sindrome de vémitos ciclicos
1.6.1.2 Enxaqueca abdominal
1.6.2 Vertigem paroxistica benigna
1.6.3 Torcicolo paroxistico benigno

Codificada em outro lugar:

Cefaleia semelhante a da enxaqueca, secunddria a
outra doenca (enxaqueca sintomdtica) é codificada como
uma cefaleia secunddria atribuida a essa perturbacao.

Comentario geral
Cefaleia primdria ou secundaria ou ambas?

Quando uma cefaleia nova com caracteristicas de enxa-
queca ocorre, pela primeira vez, em estreita relacao tem-
poral com outra perturbacao, reconhecida como causa de
cefaleias, ou preenche os critérios desta entidade, é codifi-
cada como uma cefaleia secundaria a essa perturbacao.
Quando uma enxaqueca preexistente se torna crénica, em
estreita relacao temporal com uma doenca, considera-se
tanto o diagnéstico de enxaqueca como o diagndstico
secunddrio. 8.2 Cefaleia por abuso medicamentoso é um
exemplo importante disto: o diagnéstico de enxaqueca
episddica ou crénica e o diagnéstico 8.2 Cefaleia por abuso
medicamentoso devem ser considerados, se o abuso medi-
camentoso estiver presente. Quando a enxaqueca preexis-
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tente tem um agravamento significativo (a frequéncia e/ou
a intensidade aumentam, duas vezes ou mais), em estrei-
ta relacdo temporal com uma perturbacdo causadora,
deve considerar-se o diagnéstico inicial da enxaqueca e o
diagnostico de cefaleia secunddria, desde que haja clara
evidéncia de que a doenca pode causar cefaleias.

Introducao

A enxaqueca é uma perturbacdo cefaldlgica primaria,
comum e incapacitante. Estudos epidemiolégicos tém
documentado a sua alta prevaléncia e impactos socioeco-
némicos e pessoais elevados. No Global Burden of Disease
Survey 2010, foi classificada como a terceira doenga mais
prevalente e a sétima causa especifica de incapacidade no
mundo.

A enxaqueca tem dois subtipos principais. 1.1
Enxaqueca sem aura é uma sindrome clinica caracterizada
por cefaleia com caracteristicas especificas e sintomas
associados. 1.2 Enxaqueca com aura é caracterizada, prin-
cipalmente, pelos sintomas neurolégicos focais transit6-
rios que geralmente precedem ou frequentemente acom-
panham a cefaleia. Alguns doentes experimentam também
uma fase premonitéria, ocorrendo horas ou dias antes da
cefaleia e uma fase de resolucao de cefaleia. Os sintomas
premonitérios e de resolucdo incluem hiperatividade,
hipoatividade, depressdo, desejos por certos alimentos,
bocejos repetitivos, fadiga e rigidez e/ou dor da nuca.

Quando um doente respeita os critérios para mais do
que um subtipo de enxaqueca, todos os subtipos devem
ser diagnosticados e codificados. Por exemplo, um doente
que tem frequentes episdédios com aura, mas também
alguns episddios sem aura deve ser codificado como 1.2
Enxaqueca com aura e 1.1 Enxaqueca sem aura. Episodios
de ambos os tipos estao incluidos nos critérios diagndsti-
cos para 1.3 Enxaqueca cronica.

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

Descricado:

Perturbacdo cefaldlgica recorrente manifestando-se em
episddios com duracdo de 4 a 72 horas. Caracteristicas
tipicas da cefaleia sao localizacdo unilateral, pulsatilidade,
intensidade moderada ou grave, agravamento por ativida-
de fisica de rotina e associacdo com nduseas e/ou fotofo-
bia e fonofobia.

Critérios de diagndstico:

A. Pelo menos cinco episddios' preenchendo os critérios
deBaD

B. Episodios de cefaleia com duracdo de 4 a 72 horas (ndo
tratada ou tratada sem sucesso)**

C. A cefaleia tem, pelo menos, duas das quatro caracteris-
ticas seguintes:
1. localizac¢do unilateral
2. pulsatil
3. dor moderada ou grave
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4. agravamento por atividade fisica de rotina ou seu evita-
mento (por exemplo, caminhar ou subir escadas)
D. Durante a cefaleia, pelo menos, um dos seguintes:
1. nduseas e/ou vomitos
2. fotofobia e fonofobia
E. Ndo melhor explicada por outro diagnoéstico da ICHD-3
beta.

Notas:

1. Um ou poucos episédios de enxaqueca podem ser difi-
ceis de distinguir de episddios sintomadticos, tipo enxa-
queca. Além disso, pode ser dificil entender a natureza
de um tnico ou de poucos episédios. Portanto, pelo
menos cinco episédios sdo obrigatdrios. Individuos que
satisfazem os outros critérios para 1.1 Enxaqueca sem
aura, mas que tiveram menos de cinco episédios,
devem ser codificados como 1.5.1 Enxaqueca sem aura,
provdvel.

2. Quando o doente dorme durante uma crise de enxaque-
ca e acorda sem ela, a duracao do episédio é contada até
ao despertar.

3. Em criangas e adolescentes (menores de 18 anos), os
episédios podem durar 2 a 72 horas (em criancas, nao
hé confirmacao de episédios nao tratados com duragao
inferior a 2 horas).

Comentadrios:

Enxaqueca em criangas e adolescentes (menores de 18
anos) é mais frequentemente bilateral do que em adultos;
a cefaleia unilateral surge, geralmente, no final da adoles-
céncia ou inicio da vida adulta. A cefaleia é, geralmente,
frontotemporal. A cefaleia occipital em criangas é rara e
exige prudéncia no diagnéstico. Um subconjunto tipico de
doentes tem algia facial, o que é chamado de “enxaqueca
facial” na literatura; ndo hd nenhuma evidéncia de que
estes doentes constituam um subgrupo distinto. Em
criangas pequenas, fotofobia e fonofobia pode ser inferida
a partir do comportamento. Episdédios de enxaqueca
podem ser associados a sintomas autonémicos cranianos
e a alodinia cutanea.

A enxaqueca sem aura muitas vezes tem uma relacao
com a menstruagdo. ICHD-3 beta oferece critérios para
A1.1.1 Enxaqueca menstrual pura e A1.1.2 Enxaqueca rela-
cionada com a menstruagdo, mas no Apéndice pela incer-
teza em considera-las entidades distintas.

Epis6dios muito frequentes de enxaqueca sdo agora
distinguidos como 1.3 Enxaqueca crénica. Quando esta
associada a abuso medicamentoso, ambos os diagnésti-
cos, 1.3 Enxaqueca crénica e 8.2 Cefaleia por abuso medi-
camentoso, devem ser aplicados. 1.1 Enxaqueca sem aura
é a doenca mais propensa a acelerar com o uso frequente
de medicacao sintomatica.

Imagens do fluxo sanguineo cerebral regional nao mos-
traram alteragdes sugestivas de depressao alastrante corti-
cal (DAC) durante os epis6dios de enxaqueca sem aura,
embora possam ocorrer alteracdes de fluxo sanguineo no
tronco cerebral, tal como alteracdes corticais secunddrias
a ativagao algégena. Isto contrasta com a oligoemia alas-
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trante patognomonica da enxaqueca com aura. Embora a
maior parte da literatura sugira que a DAC ndo ocorre na
enxaqueca sem aura, alguns estudos recentes discordam.
Além disso, tem sido sugerido que as ondas gliais ou
outros fenémenos corticais possam estar envolvidos na
enxaqueca sem aura. As moléculas mensageiras 6xido
nitrico (NO), 5-hidroxitriptamina (5-HT) e peptideo rela-
cionado com o gene da calcitonina (CGRP), estdao envolvi-
das na enxaqueca sem aura. Embora a doenca tenha sido
considerada como primariamente vascular, a importancia
da sensibilizacdo das vias de dor e a possibilidade de que
os episddios tenham origem no sistema nervoso central,
tém adquirido crescente atencao nas tltimas décadas. Ao
mesmo tempo, tém sido reconhecidos os circuitos de dor
na enxaqueca, o sistema trigeminovascular, tal como
vdrios aspetos da sua neurotransmissao periférica e no
ntcleo trigémino-caudal, substancia cinzenta mesencefa-
lica central e tdlamo. Novos medicamentos sintomdticos
com elevada especificidade para recetores especificos, tais
como os triptanos, que sdo agonistas dos recetores
5HT:s/1p, agonistas dos recetores 5HT1r e antagonistas dos
recetores do CGRP tém demonstrado eficdcia no trata-
mento de episddios agudos. Devido a sua alta especifici-
dade para o recetor, o seu mecanismo de acdo permite
uma nova visdo sobre os mecanismos de enxaqueca. E
agora claro que a enxaqueca sem aura é um transtorno
neurobioldgico. A clinica e a neurociéncia bdsica permiti-
ram avangar o conhecimento sobre os mecanismos da
enxaqueca e continuam a fazé-lo.

1.2 Enxaqueca com aura
Termos previamente utilizados:

Enxaqueca cldssica; enxaqueca oftdlmica, hemipares-
tésica, hemiplégica ou afdsica; enxaqueca acompanhada,
enxaqueca complicada.

Descricdo:

Epis6dios recorrentes, com minutos de duragao, unila-
terais e completamente reversiveis, de sintomas visuais,
sensitivos ou outros atribuiveis ao sistema nervoso central
que, geralmente, se desenvolvem gradualmente e, em
regra, sao seguidos por cefaleias com caracteristicas de
enxaqueca e sintomas associados.

Critérios de diagndstico:

A. Pelo menos dois epis6dios preenchem os critérios B e C

B. Um ou mais dos seguintes sintomas de aura, totalmen-
te reversiveis:
1. visual

. sensitivo

. fala e/ou linguagem

. motor

. tronco cerebral

6. retiniano

G = W N

C. Pelo menos duas das quatro caracteristicas seguintes:
1. pelo menos um sintoma de aura alastra gradualmen-
te em 5 ou mais minutos, e/ou dois ou mais sintomas
aparecem sucessivamente

323 Edigdo - Traducdo Portuguesa - 2014



2. cada sintoma individual de aura dura 5 a 60 minutos’
3. pelo menos um sintoma de aura € unilateral®
4. a aura é acompanhada, ou seguida em 60 minutos,
por cefaleia
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta e foi excluido um acidente isquémico transitério.

Notas:

1. Quando, por exemplo, trés sintomas ocorrem durante
uma aura, a duracdo méxima aceitavel é de 3x60 minu-
tos. Sintomas motores podem durar até 72 horas.

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

Comentarios:

A aura é o complexo de sintomas neurolégicos, que
ocorre normalmente antes da cefaleia de 1.2 Enxaqueca
com aura, mas pode ter inicio apds a dor ter comecado, ou
prosseguir para a fase de cefaleia.

A aura visual é o tipo mais comum de aura, ocorrendo
em mais de 90% dos doentes com 1.2 Enxaqueca com
aura, pelo menos, em alguns episédios. Muitas vezes apre-
senta-se como um espetro de fortificacdo: uma figura em
forma de ziguezague surge perto do ponto de fixacao,
podendo alastrar gradualmente para a direita ou a para a
esquerda e assumir convexidade lateral com bordos cinti-
lantes angulados, deixando graus absolutos ou variaveis
de escotoma relativo na sua esteira. Noutros casos, um
escotoma sem fenémenos positivos pode ocorrer; isto é
percebido frequentemente como sendo de inicio agudo,
mas uma observacao atenta reconhece geralmente um
aumento gradual. Em criancas e adolescentes, sintomas
visuais bilaterais menos tipicos podem representar uma
aura. Foi desenvolvida e validada uma escala de classifica-
¢do de aura visual, com alta sensibilidade e especificidade.

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

Menos frequentes sdo as perturbacdes da fala, geral-
mente afasias, mas muitas vezes dificeis de classificar.

Quando a aura inclui diminuicdo de forca, a perturba-
¢do deve ser codificada como 1.2.3 Enxaqueca hemiplégi-
ca ou um dos seus subtipos.

Os sintomas de aura de diferentes tipos geralmente
seguem-se um ao outro consecutivamente, comegando por
visuais, depois sensitivos, e finalmente afasia; mas o inver-
so e outras ordens tém sido descritos. A duracdo aceitével
para a maioria dos sintomas de aura é de uma hora, mas os
sintomas motores sdo muitas vezes mais duradouros.

Os doentes muitas vezes tém dificuldade para descre-
ver os sintomas de aura, devendo ser instruidos a situa-los
no tempo e a regista-los prospetivamente. Assim, o qua-
dro clinico torna-se mais claro. Os erros mais comuns sao
as trocas de lateralizacao, o inicio abrupto em vez de gra-
dual, as perturbacgdes visuais monoculares em vez homo-
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nimas, bem como a duracdo da aura e o adormecimento
ser apercebido com parésia. Apés uma consulta inicial, o
uso de um didrio de registo de aura pode esclarecer o diag-
néstico.

Muitos doentes que tém episddios de enxaqueca com
aura também tém episddios sem aura, pelo que devem ser
ambos codificados como 1.2 Enxaqueca com aura e 1.1
Enxaqueca sem aura.

Sintomas premonitérios podem comecar horas ou um
ou dois dias antes dos outros sintomas de um episédio de
enxaqueca (com ou sem aura). Estes incluem vérias com-
binacoes de fadiga, dificuldade de concentracao, rigidez
cervical, sensibilidade a luz e/ou som, nauseas, visao
turva, bocejos e palidez. Os termos “prédromo” e “sinto-
mas de alerta” devem ser evitados, pois sdo muitas vezes
erradamente usados para incluir aura.

Aura de enxaqueca é, por vezes, associada a uma cefa-
leia que ndo preenche os critérios para 1.1 Enxaqueca sem
aura, mas é considerado como uma cefaleia de enxaqueca
devido a sua relacdo com a aura. Em outros casos, a aura
da enxaqueca pode ocorrer sem cefaleia.

Antes ou simultaneamente com o inicio dos sintomas
de aura, o fluxo sanguineo cerebral regional estd diminui-
do no cdrtex cerebral correspondente a area clinicamente
afetada e muitas vezes a drea mais extensa. Redugdo do
fluxo de sangue, geralmente, comeca posteriormente e
alastra anteriormente, geralmente abaixo do limiar isqué-
mico. Depois de uma a vérias horas, ocorre na mesma
regido uma transicao gradual para hiperemia. A depressao
cortical alastrante de Ledo é provavelmente o mecanismo
subjacente.

Estudos sistemdticos tém demonstrado que muitos
doentes com aura visual, ocasionalmente tém sintomas
nas extremidades e/ou perturbacdes da fala. Por outro
lado, doentes com sintomas nas extremidades e/ou da fala
ou da linguagem quase sempre também experimentam
aura visual, pelo menos durante alguns episédios. A dis-
tingdo entre enxaqueca com aura visual, enxaqueca com
aura hemiparestésica e enxaqueca com alteracoes da fala
e/ou da linguagem é provavelmente artificial, ndo é reco-
nhecida nesta classificacao. Estao todas codificadas como
1.2.1 Enxaqueca com aura tipica. Doentes com sintomas
de aura localizdveis no tronco cerebral sao codificados
como 1.2.2 Enxaqueca com aura do tronco cerebral, mas
quase sempre tém sintomas de aura tipicos adicionais. Os
doentes com 1.2.3 Enxaqueca hemiplégica tém fraqueza
motora e esta € classificada como uma subforma separada
pelas suas diferencas genéticas e fisiopatoldgicas em rela-
¢do0 a enxaqueca com aura tipica. Além disso, estes doen-
tes, muitas vezes, tém sintomas do tronco cerebral.

As sindromes previamente definidas, enxaqueca com
aura prolongada e enxaqueca com aura de inicio agudo,
foram abandonadas. A grande maioria dos doentes com
estes episddios tem outros que satisfazem os critérios de
uma das subformas reconhecidas de 1.2 Enxaqueca com
aura, e devem codificar-se com este diagnostico. Os res-
tantes devem codificar-se como 1.5.2 Enxaqueca com aura
provdvel, especificando a atipia (aura prolongada ou aura
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de inicio agudo) entre parénteses. O diagndstico é geral-
mente evidente apés uma cuidadosa histéria clinica,
embora haja doengas imitadoras raras, incluindo dissecao
da carétida, malformacao arteriovenosa e crise epilética.

1.2.1 Enxaqueca com aura tipica
Descrigdo:

Enxaqueca com aura, em que a aura consiste em sinto-
mas visuais e/ou sensitivos, e/ou da fala/linguagem, mas
nao de fraqueza motora, e caracteriza-se por desenvolvi-
mento gradual, duracao de cada sintoma nao superior a
uma hora, mistura de caracteristicas positivas e negativas
e reversibilidade completa.

Critérios de diagndstico:
A. Pelo menos dois episédios preenchendo os critérios Be C
B. Aura consistindo em sintomas visuais, sensitivos e/ou
da fala/linguagem, totalmente reversiveis, mas sem fra-
queza motora, do tronco cerebral ou retiniana
C. Pelo menos duas das quatro caracteristicas seguintes:
1. pelo menos um sintoma de aura alastra gradualmen-
te ao longo de = 5 minutos, e/ou dois ou mais sinto-
mas aparecem sucessivamente
2. cada sintoma de aura individual dura entre 5 e 60
minutos’
3. pelo menos um sintoma de aura é unilateral®
4. a aura é acompanhada ou seguida, em 60 minutos,
por cefaleia
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta e foi excluido um acidente isquémico transitdrio.

Notas:

1. Por exemplo, quando trés sintomas ocorrem durante uma
aura, a duragdo mdxima aceitavel é de 3x60 minutos.

2. Afasia é sempre considerada como um sintoma unilate-
ral; disartria pode ser unilateral ou n3o.

1.2.1.1 Aura tipica com cefaleia
Descrigdo:

Enxaqueca com aura tipica em que a aura é acompa-
nhada ou seguida, em 60 minutos, por uma cefaleia com
ou sem caracteristicas de enxaqueca.

Critérios de diagndstico:

1. Cumpre os critérios de 1.2.1 Enxaqueca com aura tipica

2. Cefaleia, com ou sem caracteristicas de enxaqueca,
acompanha ou segue-se a aura dentro de 60 minutos.

1.2.1.2 Aura tipica sem cefaleia
Descrigdo:

A enxaqueca com aura tipica em que a aura nao é acom-
panhada nem seguida por cefaleia de qualquer espécie.

Critérios de diagndstico:

1. Cumpre os critérios de 1.2.1 Enxaqueca com aura tipica

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

CLASSIFICAGAO INTERNACIONAL DE CEFALEIAS

Comentadrios:

Em alguns doentes, uma aura tipica é sempre seguida
por cefaleia de enxaqueca, mas muitos doentes tém, além
disso, epis6dios com aura seguida de uma cefaleia menos
distinta, ou mesmo sem cefaleia. Um ntimero de doentes
tem exclusivamente 1.2.1.2 Aura tipica sem cefaleia.

Na auséncia de cefaleia com critérios de 1.1 Enxaqueca
sem aura, o diagnéstico preciso da aura e a sua distin¢ao
de sindromes imitadoras que podem traduzir doencas
graves (por exemplo, acidente isquémico transitério)
torna-se mais dificil e muitas vezes requer investigacgao.

Outras causas, particularmente, acidente isquémico
transitério, devem ser descartadas quando a aura ocorre,
pela primeira vez, depois dos 40 anos, os sintomas sao
exclusivamente negativos (por exemplo, hemianépsia) ou
a aura é prolongada ou muito curta.

1.2.2 Enxaqueca com aura do tronco cerebral
Termos previamente utilizados

Enxaqueca da artéria basilar; enxaqueca basilar; enxa-
queca de tipo basilar.

Descricado:
A enxaqueca com sintomas de aura claramente origi-
ndrios do tronco cerebral, mas sem fraqueza motora.

Critérios de diagndstico:

A. Pelo menos dois epis6dios que preenchem os critérios
deBaD

B. Aura consistindo em sintomas visuais, sensitivos e/ou
de fala/linguagem, totalmente reversiveis, mas sem sin-
tomatologia motora' ou retiniana

C. Pelo menos dois dos seguintes sintomas de tronco cere-
bral:

. disartria

. vertigem

. zumbido

. hipoacusia

. diplopia

. ataxia

N O Gk W N

. diminuicao do nivel de consciéncia
D. Pelo menos duas das quatro caracteristicas seguintes:
1. pelo menos um sintoma de aura alastra gradualmen-
te ao longo = 5 minutos, e/ou dois ou mais sintomas
aparecem sucessivamente
2. cada sintoma de aura individual dura entre 5 e 60
minutos®
3. pelo menos um sintoma de aura é unilateral®
4.a aura é acompanhada ou seguida, em 60 minutos,
por cefaleia
E. N@o melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta e foi excluido um acidente isquémico transitério.

Notas:

1. Quando os sintomas motores estao presentes, o c6digo
é 1.2.3 Enxaqueca hemiplégica.

2. Por exemplo, quando trés sintomas ocorrem durante uma
aura, a duracao méxima aceitdvel é de 3x60 minutos.
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3. Afasia é sempre considerada como um sintoma uni-
lateral; disartria pode ser unilateral ou nao.

Comentadrios:

Os termos enxaqueca da artéria basilar ou enxaqueca
basilar foram utilizados originalmente, mas como o envol-
vimento da artéria basilar é improvével, prefere-se o termo
enxaqueca com aura do tronco cerebral.

Existem sintomas de aura tipica, para além dos sinto-
mas de tronco cerebral, durante a maior parte dos episo-
dios. Muitos doentes que tém episdédios com aura do tron-
co cerebral também descrevem outros epis6dios com aura
tipica e devem ser codificados para 1.2.1 Enxaqueca com
aura tipica e 1.2.2 Enxaqueca com aura do tronco cerebral.

Muitos dos sintomas listados no critério C pode ocorrer
com a ansiedade e hiperventilacao, estando sujeitos a
erros de interpretagao.

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

Critérios de diagndstico:
A. Pelo menos dois episédios preenchendo os critérios Be C
B. Aura consistindo em ambos os seguintes:
1. fraqueza motora totalmente reversivel
2. sintomas visuais, sensitivos e/ou de fala/linguagem
totalmente reversiveis
C. Pelo menos duas das quatro caracteristicas seguintes:
1. pelo menos, um sintoma de aura alastra gradual-
mente ao longo = 5 minutos, e/ou dois ou mais sinto-
mas aparecem sucessivamente
2. cada um dos sintomas nao motores dura entre 5 e 60
minutos, e os sintomas motores duram < 72 horas®
3. pelo menos, um sintoma de aura é unilateral®
4. a aura é acompanhada, ou seguida em 60 minutos,
por cefaleia
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta; acidente isquémico transitério e enfarte cerebral
foram excluidos.

Notas:

1. O termo “plégico” significa paralisia na maioria das lin-
guas, mas a maioria dos episédios sdo caracterizados
por fraqueza motora.

2.Em alguns doentes, a fraqueza motora pode durar
semanas.

3. Afasia é sempre considerada como um sintoma unilate-
ral; disartria pode ser unilateral ou nao.

Comentario:
Pode ser dificil distinguir a fraqueza motora de sinto-
mas sensitivos negativos.

1.2.3.1 Enxaqueca hemiplégica familiar (FHM)
Descrigdo:

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

Critérios de diagndstico:

1. Cumpre os critérios de 1.2.3 Enxaqueca hemiplégica

2. Pelo menos um familiar em primeiro ou segundo grau
teve episddios com os critérios para 1.2.3 Enxaqueca
hemiplégica.

Comentarios:

Novos dados genéticos tém permitido uma defini¢ao
mais precisa de 1.2.3.1 Enxaqueca hemiplégica familiar
(FHM) do que era possivel. Subtipos genéticos especificos
tém sido identificados: na FHM1 hd mutagdes no gene
CACNAI1A (que codifica para um canal de célcio) no cro-
mossoma 19; na FHM 2 hd mutag¢des no gene ATP1A2 (que
codifica para a K/Na-ATPase) no cromossoma 1; na FHM 3
h4 mutacdes no gene SCN1A (que codifica para um canal
de s6dio) no cromossoma 2. Pode haver outros loci ainda
ndo identificados. Quando o teste genético é feito, o subti-
po genético (se descoberto) deve ser especificado no quin-
to digito.

Tem sido demonstrado que 1.2.3.1 Enxaqueca hemiplé-
gica familiar (FHM) apresenta sintomas de tronco cere-
bral muito frequentemente, para além dos sintomas tipi-
cos da aura e cefaleia, que quase sempre ocorrem.
Raramente, durante os episédios FHM podem ocorrer
perturbacoes da consciéncia (as vezes incluindo coma),
confusao mental, febre e pleocitose no liquido cefalorra-
quidiano (LCR).

1.2.3.1 Enxaqueca hemiplégica familiar (FHM) pode ser
confundida com epilepsia e tratada como tal (sem suces-
so). Episédios de FHM/EHF podem ser desencadeados
por um traumatismo craniano ligeiro. Ataxia cerebelosa
créonica progride, independentemente dos episédios de
enxaqueca, em aproximadamente 50% das familias com
FHM/EHE

1.2.3.1.1 Enxaqueca hemiplégica familiar tipo 1 (FHM 1)

Critérios de diagndstico:

A. Cumpre os critérios de 1.2.3.1 Enxaqueca hemiplégica
familiar

B.Foi demonstrada uma mutacdo causal no gene
CACNAI1A.

1.2.3.1.2 Enxaqueca hemiplégica familiar tipo 2 (FHM 2)

Critérios de diagndstico:

A. Cumpre os critérios de 1.2.3.1 Enxaqueca hemiplégica
familiar

B. Foi demonstrada uma mutacdo causal no gene ATP1A2.

1.2.3.1.3 Enxaqueca hemiplégica familiar tipo 3 (FHM 3)

Critérios de diagndstico:

A. Cumpre os critérios de 1.2.3.1 Enxaqueca hemiplégica
familiar

B. Foi demonstrada uma mutagao causal no gene SCN1A.
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1.2.3.1.4 Enxaqueca hemiplégica familiar, outros loci

Critérios de diagndstico:

A. Cumpre os critérios de 1.2.3.1 Enxaqueca hemiplégica
familiar

B. Os testes genéticos ndo demonstraram nenhuma muta-
¢do nos genes CACNA1A, ATP1A2 ou SCN1A.

1.2.3.2 Enxaqueca hemiplégica esporadica
Descricdo:

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

Critérios de diagndstico:

A. Cumpre os critérios de 1.2.3 Enxaqueca hemiplégica

B. Nenhum familiar em primeiro ou em segundo grau
cumpre os critérios de 1.2.3 Enxaqueca hemiplégica.

Comentaérios:

Estudos epidemiolégicos tém mostrado que os casos
esporédicos tém aproximadamente a mesma prevaléncia
dos casos familiares.

Os episddios em 1.2.3.2 Enxaqueca hemiplégica espord-
dica tétm as mesmas caracteristicas clinicas de 1.2.3.1
Enxaqueca hemiplégica familiar. Alguns casos aparente-
mente esporddicos tém mutacbes causadoras de
FHM/EHF; em alguns familiares, em primeiro ou segundo
grau, a enxaqueca hemiplégica acaba por aparecer, com-
pletando os critérios para 1.2.3.1 Enxaqueca hemiplégica
familiar e exigindo a mudanca de diagnéstico.

Casos esporddicos geralmente exigem testes de neuro-
imagem e outros exames para descartar outras causas. A
puncdo lombar pode ser necessdria mediante a suspeita
de 7.3.5 Sindrome de cefaleia e défices neuroldgicos transi-
térios com linfocitose do liquido cefalorraquidiano (LCR).

1.2.4 Enxaqueca retiniana
Descrigdo:

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

Critérios de diagndstico:
A. Pelo menos dois episédios preenchendo os critérios Be C
B. Aura consistindo de fenémeno visual totalmente mono-
cular, reversivel, positivos e/ou negativos (por exemplo,
cintilacoes, escotoma ou amaurose) confirmado duran-
te um episodio por um dos dois ou ambos os seguintes:
1. exame clinico dos campos visuais
2. desenho feito pelo doente (ap6s uma instrucao clara)
de um defeito monocular do campo visual
C. Pelo menos duas das trés seguintes caracteristicas
1. aura alastra gradualmente durante =5 minutos
2. sintomas da aura com 5 a 60 minutos de duracao
3. aura acompanhada ou seguida, em 60 minutos, por
cefaleia
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta e foram excluidas outras causas de amaurose fugaz.

CLASSIFICAGAO INTERNACIONAL DE CEFALEIAS

Comentarios:

Alguns doentes que se queixam de perturbacdo visual
monocular tém de facto hemianépsia. Foram relatados
alguns casos sem cefaleia, mas a etiologia nao pode ser
atribuida a enxaqueca.

1.2.4 Enxaqueca retiniana ¢ uma causa extremamente
rara de perda visual monocular transitéria. Tém sido des-
critos casos de perda visual monocular permanente asso-
ciada a enxaqueca. E necessaria investigacdo adequada
para excluir outras causas de amaurose monocular transi-
toria.

1.3 Enxaqueca croénica':
Descricado:

Cefaleia ocorrendo em 15 ou mais dias por més, duran-
te mais de 3 meses, com as caracteristicas de cefaleia da
enxaqueca, em pelo menos 8 dias por més.

Critérios de diagndstico:

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

B. Ocorrendo em um doente que tenha tido pelo menos
cinco episédios preenchendo os critérios B-D de 1.1
Enxaqueca sem aura e/ou critérios B e C de 1.2
Enxaqueca com aura

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

1. critérios C e D de 1.1 Enxaqueca sem aura

2. critérios B e C de 1.2 Enxaqueca com aura

3. descrita pelo doente como enxaqueca no inicio e ali-
viada por um triptano ou ergotaminico

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

Notas:

1. O diagnéstico de 1.3 Enxaqueca crénica exclui o diag-
néstico de 2. Cefaleia de tipo tensdo ou os seus subtipos,
porque as cefaleias idénticas a cefaleia de tipo tensdo
enquadram-se nos critérios diagndsticos da 1.3
Enxaqueca crénica.

2. Arazdo para separar a enxaqueca cronica da enxaqueca
episddica é que é impossivel distinguir epis6dios indivi-
duais em doentes com cefaleias muito frequentes ou
continuas. De facto, as caracteristicas da cefaleia podem
mudar nao s6 de dia para dia, mas mesmo dentro do dia.
E extremamente dificil manter estes doentes sem medi-
cacdo a fim de observar a histéria natural da cefaleia.
Nesta situacdo, sdo considerados os epis6dios com ou
sem aura, bem como as cefaleias idénticas a cefaleia de
tipo tensdo. A causa mais comum de sintomas sugestivos
de enxaqueca crénica é o abuso de medicamentos, con-
forme definido em 8.2 Cefaleia por abuso medicamento-
so. Cerca de 50% dos doentes aparentemente com 1.3
Enxaqueca cronica revertem para um subtipo de enxa-
queca episddica, apos a retirada da medicagdo; esses
doentes sdao em certo sentido erroneamente diagnosti-
cados como 1.3 Enxaqueca crénica. Da mesma forma,
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muitos doentes com aparente abuso medicamentoso
ndo melhoraram apés a retirada da medicagao e o diag-
néstico de 8.2 Cefaleia por abuso medicamentoso pode
em certo sentido ndo ser apropriado (assumindo que a
cronicidade induzida pelo abuso de medicamentos é
sempre reversivel). Por estas razoes e, por causa da regra
geral, os doentes que preencherem os critérios de 1.3
Enxaqueca crénica e 8.2 Cefaleia por abuso medicamen-
toso devem receber ambos os diagndsticos. Apds a retira-
da de medicamentos, a enxaqueca pode reverter para
episddica ou permanecer crénica, sendo reclassificada
em conformidade; neste tltimo caso, o diagnéstico 8.2
Cefaleia por abuso medicamentoso pode ser anulado. Em
alguns paises, é pratica habitual usar 8.2 Cefaleia por
abuso medicamentoso apenas na alta médica.

3. A caracterizacao de cefaleia, frequentemente, recorren-
te requer, em geral, um didrio para registar informacdes
sobre a dor e os sintomas associados, dia a dia, pelo
menos durante um més. Ha amostras de didrios dispo-
niveis em http://www.ihs.org.

1.4 Complicacoes da enxaqueca
Comentario:

Codigos separados para o subtipo da enxaqueca e para
a complicacao.

1.4.1 Estado de mal de enxaqueca
Descrigdo:

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

Critérios de diagndstico:

A. Episédio de cefaleia, preenchendo os critérios B e C

B. Ocorrendo em um doente com 1.1 Enxaqueca sem aura
e/ou 1.2 Enxaqueca com aura, semelhante a episodios
anteriores, exceto para a sua duracdo e gravidade

C. Ambas as seguintes caracteristicas:
1. sem remissdo em> 72 horas'
2. dor e/ou sintomas debilitantes associados®

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

Notas:

1. Aceita-se a remissdo até 12 horas por agdo de medicagdo
ou do sono.

2. Casos ligeiros, ndo satisfazendo o critério C2, sao codifi-
cados como 1.5.1 Enxaqueca provdvel sem aura.

Comentaérios:

Cefaleias com as caracteristicas de 1.4.1 Estado de mal
de enxaqueca podem, muitas vezes, ser causadas por
abuso medicamentoso. Quando a cefaleia nestas circuns-
tancias satisfaz os critérios para 8.2 Cefaleia por abuso
medicamentoso, codifica-se como 1.3 Enxaqueca crénica e
8.2 Cefaleia por abuso medicamentoso, mas ndo para 1.4.1
Estado de mal enxaqueca. Quando o abuso medicamento-
so é de duracao inferior a 3 meses, usa-se apenas o codigo
do(s) subtipo(s) de enxaqueca apropriado(s).
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1.4.2 Aura persistente sem enfarte
Descricdo:

Sintomas de aura persistentes, por uma semana ou
mais, sem evidéncias de enfarte em neuro-imagem.

Critérios de diagndstico:

A. Aura preenchendo o critério B

B. Ocorrendo em um doente com 1.2 Enxaqueca com aura
e semelhante a auras precedentes, exceto que um ou
mais sintomas da aura persistem durante = 1 semana

C. Neuro-imagem nao mostra evidéncia de enfarte

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

Comentarios:

Sintomas de aura persistentes sdo raros, mas bem
documentados. Sao frequentemente bilaterais e podem
durar meses ou anos. O minimo de uma semana do crité-
rio B é baseado na opinido de especialistas e deve ser for-
malmente estudada.

A investigacao diagndstica deve permitir a disting¢do
entre 1.4.2 Aura persistente sem enfarte e 1.4.3 Enfarte devi-
do a enxaqueca e a exclusdo de aura sintomdtica resultante
de um enfarte cerebral de outra etiologia. Epis6dios que
duram mais de uma hora e menos de 1 semana, nao preen-
chendo os critérios de 1.2.1 Enxaqueca com aura tipica, sao
codificados como 1.5.2 Enxaqueca com aura, provdvel.

1.4.3 Enfarte devido a enxaqueca
Descrigao:

Um ou mais sintomas de aura de enxaqueca associados
a uma lesdo cerebral isquémica no territério apropriado
demonstrada por neuro-imagem.

Critérios de diagndstico:

A. Um episédio de enxaqueca, preenchendo os critérios Be C

B. Ocorrendo em doente com 1.2 Enxaqueca com aura e
semelhante a episédios anteriores, exceto um ou mais
sintomas da aura, que persistem durante> 60 minutos

C. Neuro-imagem demonstrando um enfarte numa area
relevante

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

Comentarios:

Num individuo com enxaqueca, o enfarte cerebral
pode ser categorizado como enfarte cerebral de outra
causa coexistindo com enxaqueca, enfarte cerebral de
outra causa apresentando sintomas semelhantes a enxa-
queca com aura ou enfarte cerebral no decurso de um epi-
sédio tipico de enxaqueca com aura. Apenas o ultimo
cumpre os critérios de 1.4.3 Enfarte devido a enxaqueca.

1.4.3 Enfarte devido a enxaqueca ocorre principalmen-
te na circulacao posterior e em mulheres jovens.

Em vérios estudos de base populacional tem sido
demonstrado o risco, duas vezes aumentado, de acidente
vascular cerebral isquémico, em doentes com enxaqueca
com aura. No entanto, deve notar-se que estes nao sao
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enfartes devidos a enxaqueca. Os mecanismos do aumen-
to do risco de acidente vascular cerebral isquémico, em
doentes com enxaqueca sao pouco claros; de igual modo,
a relacdo entre a frequéncia da aura e a natureza dos sin-
tomas da aura, denotando o aumento do risco, é desco-
nhecida. A maioria dos estudos tem demonstrado a nao
associacao de enxaqueca sem aura com o acidente vascu-
lar cerebral isquémico.

1.4.4 Crise epilética precipitada por enxaqueca
com aura
Descrigéo:

Crise epilética provocada por um episddio de enxaque-
ca com aura.

Critérios de diagndstico:

A. Epis6dio cumprindo os critérios de diagnéstico para
um tipo de crise epilética e critério B seguinte

B. Ocorrendo em um individuo com 1.2 Enxaqueca com
aura e durante, ou até uma hora ap6s, um episédio de
enxaqueca com aura

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

Comentario:

Enxaqueca e epilepsia sdo exemplos prototipicos de
perturbacdes cerebrais paroxisticas. Apesar de cefaleias
tipo enxaqueca serem frequentemente observadas no
periodo pés-ictal da crise epilética, as vezes uma convul-
sdo ocorre durante ou ap6s um episédio de enxaqueca.
Esse fenémeno, originalmente descrito em doentes com
1.2 Enxaqueca com aura, por vezes, referido como migra-
lepsia, é raro. Ainda ndo hé evidéncia da sua associacdo
com 1.1 Enxaqueca sem aura.

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

Codificado em outro lugar:

Cefaleia semelhante a cefaleia da enxaqueca, secunda-
ria a outra doenca (enxaqueca sintomadtica), é codificada
de acordo com essa perturbacao.

Descricdo:

Episédios semelhantes a enxaqueca, mas faltando uma
caracteristica para cumprir todos os critérios de um subti-
po de enxaqueca codificado acima e ndo cumprindo os
critérios de outro tipo de cefaleia.

Critérios de diagndstico:

A. Epis6dios preenchendo todos, menos um dos critérios
de A a D para 1.1 Enxaqueca sem aura ou todos, menos
um dos critérios de A a C para 1.2 Enxaqueca com aura

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

C. Ndo melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.
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Comentaério:

Ao fazer um diagnéstico de cefaleia, os episédios que
satisfazem os critérios de 2. Cefaleia de tipo tensdo e de 1.5
Enxaqueca provdvel sdo codificados como aquele, de acor-
do com a regra geral de que um diagnéstico definitivo pre-
valece sobre um diagnéstico provavel. No entanto, em
doentes que ja tém um diagnéstico de enxaqueca e onde o
desafio é contabilizar os episédios que vao ocorrendo (por
exemplo, como medida de resultados num ensaio clinico),
os episddios que satisfazem os critérios de 1.5 Enxaqueca
provdvel devem ser registados como enxaqueca. A razao
disto é que os epis6dios moderados de enxaqueca ou 0s
tratados, precocemente, muitas vezes nao atingem todas
as caracteristicas necessdrias para o diagnostico de epis6-
dio de enxaqueca, mas respondem aos tratamentos espe-
cificos da enxaqueca.

1.5.1 Enxaqueca sem aura, provavel

Critérios de diagndstico:

A. Epis6dios preenchendo todos, menos um dos critérios
de A a D para 1.1 Enxaqueca sem aura

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

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

1.5.2 Enxaqueca com aura, provavel

Critérios de diagndstico:

A. Epis6dios preenchendo todos, menos um dos critérios
de A a C para 1.2 Enxaqueca com aura ou uma das suas
subformas

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

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

1.6 Sindromes episodicas que podem
ser associados a enxagueca
Termos previamente utilizados:

Sindromes periddicas infantis; sindromes periédicas
da crianca.

Comentarios:

Este grupo de perturbacées ocorre em doentes que tam-
bém tém 1.1 Enxaqueca sem aura ou 1.2 Enxaqueca com
auraou que tém uma probabilidade aumentada para desen-
volver uma dessas doencas. Embora historicamente obser-
vadas na infancia, podem também ocorrer em adultos.

Sindromes adicionais podem ocorrer nestes doentes,
incluindo epis6dios de enjoo e perturbacdes do sono,
como sonambulismo, soniloquo, terrores noturnos e bru-
xismo.

1.6.1 Perturbacdo gastrintestinal recorrente
Termos previamente utilizados:

Dor abdominal crénica; dor abdominal funcional; dis-
pepsia funcional; sindrome do intestino irritavel; sindro-
me da dor abdominal funcional.
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Descrigdo:

Episodios recorrentes de dor abdominal e/ou descon-
forto, nduseas e/ou vémitos, ocorrendo raramente, croni-
camente ou em intervalos previsiveis, que podem ser
associados a enxaqueca.

Critérios de diagndstico:

A. Pelo menos cinco episddios distintos de dor abdominal
e/ou desconforto e/ou nduseas e/ou vomitos

B. Exame e avaliacdo gastrointestinais normais

C. Nao atribuida a outra doenca.

1.6.1.1 Sindrome de vémitos ciclicos
Descrigdo:

Episddios recorrentes de nduseas e vomitos intensos,
geralmente estereotipados num individuo e com duragao
previsivel. Os episédios podem associar-se a palidez e
letargia. H4 resolucdo completa dos sintomas entre os epi-
sodios.

Critérios de diagndstico:

A.Pelo menos cinco episédios de nduseas e vomitos
intensos, cumprindo os critérios B e C

B. Estereotipia em cada doente e recorréncia com periodi-
cidade previsivel

C. Todas as seguintes:
1. nduseas e vOmitos ocorrem, pelo menos, quatro

vezes por hora

2. episédios duram = 1 hora e até 10 dias
3. intervalos entre episédios = 1 semana

D. Livre de sintomas entre os episédios

E. Ndo atribuida a outra doenca.’

Nota:
1. Em particular, a histéria e o exame fisico nao mostram
sinais de doenca gastrintestinal.

Comentadrios:

1.6.1.1 Sindrome de vémitos ciclicos ¢ normalmente uma
condicao episédica autolimitada que ocorre na infancia, com
periodos de normalidade completa entre os episddios. A
natureza ciclica é a sua caracteristica principal e é previsivel.

Esta perturbacdo nao foi incluida como uma sindrome
periddica da infancia na ICHD-1, mas foi na ICHD-2. As
caracteristicas clinicas da sindrome sao semelhantes aos
encontrados em associacdo com enxaqueca e varias linhas
de investigacdo nos ultimos anos tém sugerido que a sin-
drome de vomitos ciclicos é uma condigao relacionada
com a enxaqueca.

1.6.1.2 Enxaqueca abdominal
Descrigdo:

Perturbacao idiopatica, observada principalmente em
criangas, como episddios recorrentes de dor moderada a
grave na linha média abdominal, associados a sintomas
vasomotores, nduseas e vomitos, com duracdo de 2 a 72
horas e com normalidade entre os episédios. A cefaleia
nao ocorre durante os episddios.
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Critérios de diagndstico:

A. Pelo menos cinco episédios de dor abdominal, preen-
chendo os critérios de BaD

B. A dor tem, pelo menos, duas das trés seguintes caracte-
risticas:
1.localizacdo da linha média, peri-umbilical ou mal

localizada

2. dor em moedeira
3. intensidade moderada ou grave

C. Durante os episddios, pelo menos, dois dos seguintes:
1. anorexia
2. nauseas
3. vomitos
4. palidez

D. Os epis6dios duram de 2 a 72 horas, quando nao trata-
dos ou tratados sem sucesso

E. Livre de sintomas entre os episédios

E Nao atribuida a outra doenca.'

Nota:

1. Em particular, a histéria e o exame fisico ndao mostram
sinais de doencas gastrintestinais ou renais ou tais
doencas foram descartadas pela investigacao.

Comentaérios:

A dor de 1.6.1.2 Enxaqueca abdominal é suficientemen-
te intensa para interferir com as atividades didrias normais.

Em criancas pequenas, a presenca de cefaleia é muitas
vezes esquecida. Deve ser feita uma histéria cuidadosa da
presenca ou auséncia de cefaleia e, se esta for identificada
durante os episédios, o diagnéstico de 1.1 Enxaqueca sem
aura deve ser considerado.

As criancas podem ter dificuldade em distinguir a ano-
rexia das nduseas. A palidez é muitas vezes acompanhada
por olheiras. Em alguns doentes, o rubor é o fenémeno
vasomotor predominante.

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

1.6.2 Vertigem paroxistica benigna
Descricdo:

Perturbacao caracterizada por episédios breves e
recorrentes de vertigem, que aparecem sem aviso e resol-
vem-se de forma espontanea, em criancas saudaveis.

Critérios de diagnédstico:

A. Pelo menos cinco epis6dios preenchendo os critérios B
eC

B. A vertigem' ocorre sem aviso, méxima no inicio e resol-
vendo-se espontaneamente apds alguns minutos a
horas, sem perda de consciéncia

C. Pelo menos um dos seguintes sinais ou sintomas asso-
ciados:
1. nistagmo
2. ataxia
3. vomitos
4. palidez
5. medo
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D. Exame neurolégico normal; funcdes audiométricas e
vestibulares entre epis6dios normais
E. Nao atribuida a outra doenga.

Nota:

1. As criancas podem néo ser capazes de descrever 0s sin-
tomas vertiginosos. Em criancas pequenas, episddios de
instabilidade observados pelos pais podem ser interpre-
tados como vertigens.

Comentarios:

Tumores da fossa posterior, convulsdes e perturbacoes
vestibulares devem ser excluidos.

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

1.6.3 Torcicolo paroxistico benigno
Descricédo:

Episédios recorrentes de inclinacao da cabeca para um
lado, eventualmente com ligeira rotacdo, com remissdo
espontanea. Ocorre em lactentes e criangas pequenas,
com inicio no primeiro ano.

Critérios de diagndstico:

A. Episddios’ recorrentes em criancga, cumprindo os crité-
riosBeC

B. Inclinacdo da cabega para um dos lados, com ou sem
ligeira rotagdo, regredindo espontaneamente apoés
alguns minutos a dias

C. Pelo menos um dos seguintes sinais ou sintomas asso-
ciados:
1. palidez

2. irritabilidade

3. mal-estar

4. vomitos
5. ataxia®

D. Exame neurolégico normal entre os epis6dios

E. Nao atribuida a outra doenca.

Notas:

1. Os episddios tendem a recorrer mensalmente.

2. A ataxia é mais provavel nas criancas mais velhas da
faixa etdria afetada.

Comentadrios:

A cabega da crianca pode ser reposta na posicao neutra
durante os episddios: pode ser encontrada alguma resis-
téncia, superavel.

O diagnostico diferencial inclui refluxo gastro-esofagi-
co, distonia de torcao idiopdtica e crises parciais comple-
xas, mas uma atencao especial deve ser dada a fossa poste-
rior e a juncdo cranio-cervical, onde lesdes congénitas ou
adquiridas podem produzir torcicolo. Estas observacoes
precisam de ser mais validadas por didrios de doentes,
entrevistas estruturadas e recolha longitudinal de dados.

1.6.3 Torcicolo paroxistico benigno pode evoluir para
1.6.2 Vertigem paroxistica benigna ou 1.2 Enxaqueca com
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aura (particularmente 1.2.2 Enxaqueca com aura do tron-
co cerebral) ou cessar sem outros sintomas.
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2. Cefaleia tipo tensao

2.1 Cefaleia tipo tensao episddica pouco frequente
2.1.1 Cefaleia tipo tensao episddica pouco frequente
associada a dor pericraniana
2.1.2 Cefaleia tipo tensdo episédica pouco frequente
ndo associada a dor pericraniana
2.2 Cefaleia tipo tensao episddica frequente
2.2.1 Cefaleia tipo tensao episddica frequente associa-
da a dor pericraniana
2.2.2 Cefaleia tipo tensdo episédica frequente nao
associada a dor pericraniana
2.3 Cefaleia tipo tensao crénica
2.3.1 Cefaleia tipo tensao crénica associada a dor
pericraniana
2.3.2 Cefaleia tipo tensdo crénica ndo associada a dor
pericraniana
2.4 Cefaleia tipo tensao provavel
2.4.1 Cefaleia tipo tensao episddica pouco frequente,
provavel
2.4.2 Cefaleia tipo tensdo episddica frequente, provavel
2.4.3 Cefaleia tipo tensao cronica, provavel

Termos previamente utilizados:

Cefaleia de tensao, cefaleia de contracdo muscular,
cefaleia psicomiogénica, cefaleia do stress, cefaleia
comum, cefaleia essencial, cefaleia idiopdtica e cefaleia
psicogénica.

Codificada noutro local:
Cefaleia tipo tensdo atribuida a outra patologia é codi-
ficada nessa patologia.

Comentario geral
Cefaleia primdria, secunddria ou ambas?

Quando uma cefaleia com caracteristicas de cefaleia
tipo tensao ocorre, pela primeira vez, em estreita relacao
temporal, com uma perturbacao, reconhecida como uma
causa de cefaleia, ou preenche outros critérios que causam
esta alteracdo, a nova cefaleia é codificada como cefaleia
secunddria atribuida a alteracdo em causa. Quando uma
cefaleia tipo tensao preexistente se torna crénica, em estrei-
ta relacdo temporal com uma perturbacdo, reconhecida
como uma causa de cefaleia, devem ser atribuidos os dois
diagnésticos, o diagnéstico inicial de cefaleia do tipo ten-
sdo e o diagnostico de cefaleia secunddria. Quando a cefa-
leia tipo tensdo preexistente se torna significativamente
pior (a frequéncia e/ou a intensidade aumentam, duas
vezes ou mais) em estreita relacdo temporal com a pertur-
bacao causal, ambos os diagndsticos de cefaleia do tipo
tensdo inicial e de cefaleia do tipo tensdo secunddria
devem ser atribuidos, desde que haja clara evidéncia de
que aquela alteracdo pode causar cefaleia. No caso de cefa-
leia do tipo tensdo crénica com abuso medicamentoso, a
estreita relacdo temporal é muitas vezes dificil de estabele-
cer. No entanto, ambos os diagnésticos, 2.3 Cefaleia do tipo
tensdo cronica e 8.2 Cefaleia por abuso medicamentoso,
devem ser atribuidos em todos estes casos.
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Introducao

2. Cefaleia do tipo tensdo é muito comum, com uma
prevaléncia ao longo da vida na populacao em geral entre
30% a 78% nos diferentes estudos, e com um alto impacto
socioecondémico.

Embora este tipo de cefaleia tenha sido previamente
considerado como primariamente psicogénica, surgiram
varios estudos apés a publicacdo da ICHD-I sugerindo
uma forte base neurobiolégica, pelo menos, para os subti-
pos mais graves de cefaleia tipo tensao.

A divisao da 2. Cefaleia tipo tensdo nos subtipos, epis6-
dico e crénico, que foi introduzida na ICHD-I, provou ser
extremamente UGtil. Na ICHD-II, a forma epis6dica foi sub-
dividida numa subforma pouco frequente com menos de
um episédio de cefaleias por més e numa subforma fre-
quente. 2.3 Cefaleia tipo tensdo crénica é uma doenca
importante, comprometendo bastante a qualidade de vida
e causando grande incapacidade. 2.2 Cefaleia do tipo ten-
sdo episodica frequente pode estar associada a incapacida-
de considerdvel e, algumas vezes, requer tratamentos dis-
pendiosos. Em contraste, a 2.1 Cefaleia tipo tensdo episodi-
ca pouco frequente, que ocorre em quase toda a popula-
¢ao, habitualmente tem um impacto muito reduzido no
individuo e, na maioria dos casos, ndo requer atencao do
profissional médico. A distin¢do entre a 2.1 Cefaleia tipo
tensdo episédica pouco frequente e a 2.2 Cefaleia do tipo
tensdo episodica frequente separa os individuos que tipica-
mente ndo requerem intervencao médica e evita a atribui-
cao da categoria de cefaleia grave a maioria da populacao,
permitindo contudo a classificacao da sua cefaleia.

Os mecanismos exatos da 2.Cefaleia tipo tensdo ndo sao
conhecidos. Os mecanismos periféricos da dor exercem,
muito provavelmente, um papel na 2.1 Cefaleia tipo tensdo
episodica pouco frequente e na 2.2 Cefaleia tipo tensdo episo-
dica frequente, ao passo que mecanismos centrais exercem
um papel mais importante na 2.3 Cefaleia tipo tensdo croni-
ca. O aumento do desconforto pericraniano despertado por
palpacao manual é o achado anormal mais significativo em
doentes com cefaleia tipo tensao. O desconforto esta tipica-
mente presente no periodo interictal e aumenta, durante,
com a intensidade e a frequéncia da cefaleia. A dor pericra-
niana € facilmente despertada pela palpacao manual e pelos
pequenos movimentos de rotagao e por pressao firme (pre-
ferencialmente auxiliada pelo uso de um palpémetro) com o
20 e 3°dedos nos musculos frontal, temporal, masséter, pte-
rigoideu, esternocleidomastoideu, esplénio e trapézio. A
pontuacdo da sensibilidade local de 0-3 para cada musculo
deve ser somada para calcular o valor total da sensibilidade
dolorosa para cada individuo A palpacao é um guia ttil para
a estratégia de tratamento. E também junta valor e credibili-
dade as explicacdes dadas ao doente.

O aumento da sensibilidade tem importancia fisiopa-
tolégica. A Subcomissdo de Classificacdo encoraja a pes-
quisa dos mecanismos fisiopatolégicos e do tratamento da
2.Cefaleia tipo tensdo. Com este objetivo, a ICHD-II distin-
guiu os pacientes com e sem esta alteracdo dos musculos
pericranianos e esta subdivisdo é mantida na ICHD-3 beta
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para estimular mais a pesquisa nesta area.

As dificuldades de diagnéstico, mais vezes encontradas
nas cefaleias primdrias, sdo as de discriminar entre cefaleia
do tipo tensao e enxaqueca de intensidade ligeira sem aura.
Isto é sobretudo porque os pacientes com cefaleias fre-
quentes muitas vezes sofrem das duas patologias. Foi suge-
rido estreitar os critérios de diagndstico da 2. Cefaleia tipo
tensdo na esperanca de excluir a enxaqueca que fenotipica-
mente se parece. Este aumento na especificidade iria simul-
taneamente reduzir a sensibilidade dos critérios, resultan-
do numa maior proporcdo de doentes, cujas cefaleias pode-
riam ser classificadas apenas como 2.4 Cefaleia tipo tensdo
provdvel ou 1.5 Enxaqueca provdvel. Critérios de diagnosti-
co mais restritos para 2. Cefaleia tipo tensédo foram propos-
tos no Apéndice da ICHD-II, como A2. Cefaleia do tipo ten-
sdomas, até ao momento, sem evidéncia de que esta altera-
¢ao tenha sido benéfica. Estes critérios de diagnéstico res-
tritos mantém-se no Apéndice, apenas com propdsitos de
investigagao. A Subcomissao de Classificagdo recomenda a
comparacao entre doentes diagnosticados de acordo com
cada tipo de critérios, ndo s6 para caracterizacdo dos aspe-
tos clinicos, mas também para inquirir os mecanismos
fisiopatoldgicos e a resposta ao tratamento.

2.1 Cefaleia tipo tensao episddica
pouco frequente
Descrigdo:

Episodios pouco frequentes de cefaleia, tipicamente
bilateral, com carécter de pressao ou aperto, de intensida-
de média a moderada, durando de minutos a dias. A dor
nao piora com atividade fisica de rotina e nao se associa a
nduseas, mas pode haver fotofobia ou fonofobia.

Critérios de diagndstico:

A. Pelo menos 10 episddios de cefaleias ocorrendo em < 1
dia por més em média (< 12 dias por ano) e preenchen-
do os critérios de Ba D

B. A cefaleia dura desde 30 minutos a 7 dias

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

1. localizagdo bilateral

2. em pressao ou aperto (ndo pulsatil)

3. intensidade ligeira ou moderada

4.nao é agravada por atividade fisica de rotina como
caminhar ou subir escadas

D. Acompanha-se dos seguintes aspetos:

1. auséncia de nduseas e/ou vomitos
2. apenas um dos seguintes sintomas estdo presentes:
fotofobia ou fonofobia

E. Ndo melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-
3 beta.

2.1.1 Cefaleia tipo tensdo episédica pouco

frequente associada a dor pericraniana

Critérios de diagndstico:

A. Episédios preenchendo os critérios para 2.1 Cefaleia
tipo tensdo episodica pouco frequente

B. Aumento da dor pericraniana a palpacao manual.
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2.1.2 Cefaleia tipo tensdo episédica pouco

frequente ndo associada a dor pericraniana

Critérios de diagndstico:

A. Epis6dios preenchendo os critérios para 2.1 Cefaleia
tipo tensdo episodica pouco frequente

B. Sem aumento da sensibilidade dolorosa pericraniana.

2.2 Cefaleia tipo tensao episddica
frequente
Descricdo:

Episddios frequentes de cefaleia, tipicamente bilateral,
sentida como pressdo ou aperto, de intensidade ligeira a
moderada, durando de minutos a dias.

A dor ndo piora com a atividade fisica de rotina, nao se
associa a nduseas, mas pode haver fotofobia ou fonofobia.

Critérios de diagndstico:
A. Pelo menos 10 episddios de cefaleias que ocorrem em
1 a 14 dias em média por mais de 3 meses (= 12 dias e
< 180 dias por ano) e preenchendo os critérios de Ba D
B. A cefaleia dura desde 30 minutos a 7 dias
C. A cefaleia tem pelo menos duas das seguintes quatro
caracteristicas:
1. localizacao bilateral
2. em pressao ou aperto (ndo pulsatil)
3. intensidade ligeira ou moderada
4.nao é agravada por atividade fisica de rotina como
caminhar ou subir escadas
D. Ambos os seguintes:
1. auséncia de nduseas e/ou vomitos
2. apenas um dos seguintes sintomas estao presentes:
fotofobia e fonofobia
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentadrios:

A 2.2 Cefaleia tipo tensdo frequente coexiste muitas
vezes com a 1.1 Enxaqueca sem aura. A coexisténcia de
Cefaleia tipo tensao em doentes com Enxaqueca devera
ser preferencialmente identificada por um calenddrio de
registo das cefaleias. O tratamento da enxaqueca difere
consideravelmente do da cefaleia tipo tensao e é impor-
tante educar os doentes a diferenciar esses tipos de cefa-
leias, a fim de escolherem o tratamento adequado e evita-
rem o abuso de medicacéo e as consequéncias adversas.

Quando a cefaleia preenche os critérios para ambos os
tipos 1.5 Enxaqueca provdvel e 2. Cefaleia do tipo tensdo,
codifica como 2. Cefaleia do tipo tensdo (ou como qual-
quer dos subtipos desta, cujos critérios sao preenchidos)
segundo a regra geral de que o diagnéstico definitivo pre-
valece sobre o provavel. Quando a cefaleia preenche o cri-
tério das duas 1.5 Enxaqueca provdvel e 2.4 Cefaleia tipo
tensdo provdvel codifica com a primeira, sob a regra geral
da hierarquia, que coloca a 1 Enxaqueca e os seus subtipos
antes da 2. Cefaleia tipo tensdo e os seus subtipos.
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2.2.1 Cefaleia tipo tensdo episéddica frequente

associada a dor pericraniana

Critérios de diagndstico:

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

B. Aumento da sensibilidade dolorosa pericraniana a pal-
pacao manual.

2.2.2 Cefaleia tipo tensdo episédica frequente

ndo associada a dor pericraniana

Critérios de diagndstico:

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

B. Sem aumento da sensibilidade dolorosa pericraniana.

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

Descrigdo:

Uma perturbacdo que evolui da cefaleia tipo tensao
episddica frequente, com episddios diarios ou muito fre-
quentes de cefaleias, tipicamente bilaterais, sentida como
pressao ou aperto e intensidade ligeira a moderada, que
duram horas a dias, ou continua. A dor nao piora com a
atividade fisica de rotina, mas pode estar associada a nau-
seas ligeiras, fotofobia ou fonofobia.

Critérios de diagndstico:
A. A cefaleia ocorre em = 15 dias por més em média, por > 3
meses (=180 dias por ano), preenche os critérios de Ba D
B. A cefaleia dura horas ou dias, pode ser continua
C. A cefaleia tem pelo menos duas das seguintes quatro
caracterfsticas:
1. localizagdo bilateral
2. pressdo ou aperto (ndo pulsatil)
3. intensidade ligeira ou moderada
4. ndo ¢ agravada por atividades fisicas de rotina como
caminhar ou subir escadas
D. Acompanha-se dos seguintes aspetos:
1. apresenta s6 um dos seguintes sintomas: fotofobia,
fonofobia ou nduseas ligeiras
2. auséncia de vémitos e de nduseas moderadas ou graves
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentadrios:

2.3 Cefaleia tipo tensdo crénica evolui ao longo do
tempo a partir da 2.2 Cefaleia tipo tensdo episédica; quan-
do os critérios de A-E sao preenchidos por uma cefaleia
que, inequivocamente, é didria e nao desaparece em
menos de 24 horas ap6s o inicio, codificar como 4.10
Cefaleia persistente didria desde o inicio. Quando nao é
possivel recordar o modo de instalacdo ou é duvidoso,
codificar como 2.3 Cefaleia tipo tensdo crénica.

2.3 Cefaleia tipo tensdo crénica e 1.3 Enxaqueca cronica
requerem a existéncia de cefaleia pelo menos 15 dias por
meés. Para a 2.3 Cefaleia de tensdo crénica a cefaleia dura

32 Edicdo - Tradugdo Portuguesa - 2014

pelo menos 15 dias, deve preencher os critérios da 2.
Cefaleia tipo tensdo e da 1.3 Enxaqueca crénica a cefaleia
dura, pelo menos 8 dias, e deve preencher os critérios da 1.
Enxaqueca. Além disso, o doente pode preencher os crité-
rios de (para) ambos os diagnésticos, por exemplo, tendo
cefaleias em 25 dias por més, preenchendo critérios de
diagnéstico da enxaqueca, em 8 dias, e os critérios de diag-
néstico da cefaleia tipo tensao, em 17 dias. Neste caso, s6 o
diagnéstico de 1.3 Enxaqueca crénica deve ser atribuido.

Em muitos casos, existe abuso de medica¢do. Quando
estes preenchem os critérios B para qualquer dos subtipos
de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicagdo e os critérios
da 2.3 Cefaleia do tipo tensdo crénica sao também preen-
chidos, a regra é codificar em 2.3 Cefaleia do tipo tenséo
créonicae 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicacdo. Apos
a retirada do medicamento, o diagndstico deve ser reava-
liado: ndo é incomum que os critérios para 2.3 Cefaleia do
tipo tensdo cronica deixem de ser preenchidos, com rever-
sdo para um ou outro subtipo episédico.

2.3.1 Cefaleia tipo tensdo cronica associada a

dor pericraniana

Critérios de diagndstico:

A. A cefaleia preenche os critérios para 2.3 Cefaleia tipo
tensdo cronica

B. Aumento da dor pericraniana a palpagdo manual.

2.3.2 Cefaleia tipo tensao crénica nao

associada a dor pericraniana

Critérios de diagndstico:

A. A cefaleia preenche os critérios para 2.3 Cefaleia tipo
tensdo cronica

B. Sem aumento da dor pericraniana.

2.4 Cefaleia tipo tensao provavel
Descricdo:

Cefaleia do tipo tensdo provavel é a cefaleia tipo tensao
que carece de uma das caracteristicas requeridas para o
preenchimento de todos os critérios de um dos subtipos
da cefaleia tipo tensao, codificada acima, e ndao preenche
os critérios para outro tipo de cefaleia.

Comentario:

Doentes que retinam um destes conjuntos de critérios
podem ter também os critérios de uma das subformas de
1.6 Enxaqueca provdvel. Em tais casos, todas as outras
informacdes disponiveis devem ser consideradas para
decidir qual das alternativas é mais provével.

2.4.1 Cefaleia tipo tensdo episédica pouco

frequente provavel

Critérios de diagnédstico:

A. Um ou mais episédios de cefaleias preenchendo todos
os critérios, exceto um, de A a D de 2.1 Cefaleia tipo ten-
sdo episodica pouco frequente

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

C. Nao melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3
beta.
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2.4.2 Cefaleia tipo tensao episédica frequente

provavel

Critérios de diagndstico:

A. Epis6dios de cefaleia preenchendo todos os critérios, de
A a D, exceto um, de 2.2 Cefaleia tipo tensdo episodica
frequente

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

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

2.4.3 Cefaleia tipo tensdo crénica provavel

Critérios de diagndstico:

A. A cefaleia preenche todos os critérios, exceto um, de
A-D de 2.3 Cefaleia do tipo tensdo episodica cronica

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

C. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.
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3. Cefaleias trigémino-autonémicas

3.1 Cefaleia em salvas
3.1.1 Cefaleia em salvas episdédica
3.1.2 Cefaleia em salvas crénica
3.2 Hemicrania paroxistica
3.2.1 Hemicrania paroxistica episddica
3.2.2.Hemicrania paroxistica crénica
3.3 Cefaleia de curta duracao, unilateral, neuralgiforme
3.3.1 Cefaleia de curta duragdo, unilateral, neuralgi-
forme com hiperemia conjuntival e lacrimejo
(SUNCT)
3.3.1.1 SUNCT episddica
3.3.1.2 SUNCT crénica
3.3.2 Cefaleia de curta duragao, unilateral, neuralgi-
forme com sintomas autonémicos cranianos
(SUNA)
3.3.2.1 SUNA episddica
3.3.2.2 SUNA crénica
3.4 Hemicrania continua
3.5 Cefaleia trigémino-autonémica provavel
3.5.1 Cefaleia em salvas, provavel
3.5.2 Hemicrania paroxistica, provavel
3.5.3 Cefaleia de curta duragao, unilateral, neuralgi-
forme, provavel
3.5.4 Hemicrania continua provavel

Comentario geral
Cefaleia primdria, secunddria ou ambas?

Quando uma nova cefaleia com as caracteristicas de
uma cefaleia trigémino-autonémica (CTA) ocorre, pela
primeira vez, em estreita relacdao temporal com outra per-
turbacdo, causa reconhecida de cefaleia, ou preenche
outros critérios que apontam essa perturbacdao como
causa, a nova cefaleia é classificada como uma cefaleia
secunddria atribuida a perturbagdo causadora. Quando
uma cefaleia trigémino-autonémica (CTA) preexistente se
torna cronica em estreita relagdo temporal com tal pertur-
bacao causadora, deve aplicar-se tanto o diagndstico ini-
cial de CTA, bem como o diagnéstico secundério. Quando
uma CTA preexistente piora significativamente (a frequén-
cia e/ou a intensidade aumentam duas vezes ou mais) em
estreita relacao temporal com uma perturbagdo causado-
ra, deve ser aplicado o diagndstico inicial da CTA e o da
cefaleia secundaria, desde que haja clara evidéncia de que
essa perturbacdo pode causar cefaleia.

Introducao

As cefaleias trigémino-autonémicas (CTAs) partilham as
caracteristicas clinicas da cefaleia, que, geralmente, é late-
ralizada, muitas vezes com sinais autonémicos parassimpa-
ticos cranianos exuberantes, que sdo também lateralizados
e ipsilaterais a cefaleia. Os dados de imagiologia funcional
experimental e humana sugerem que estas sindromes ati-
vam um reflexo parassimpdtico trigeminal humano nor-
mal, sendo secunddrios os sinais clinicos de disfuncao cra-
niana simpdtica. A aura tipica de enxaqueca pode ser obser-
vada, raramente, em associacdo com as CTA's.
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3.1 Cefaleia em salvas
Termos previamente utilizados:

Nevralgia ciliar; eritromelalgia da cabeca, eritroproso-
palgia de Bing, hemicrania angioparalitica, hemicrania
nevralgiforme crénica, cefaleia histaminica, cefaleia de
Horton, doenca de Harris-Horton, nevralgia enxaquecosa
(de Harris), nevralgia petrosa (de Gardner), nevralgia de
Sluder, nevralgia esfenopalatina, neuralgia vidiana.

Outra codificacdo:

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

Descricdo:

Crises de dor forte, estritamente unilateral, orbitaria,
supraorbitéria, temporal ou qualquer combinacdo destes
locais, durando 15-180 minutos, ocorrendo desde uma vez
em cada 2 dias até 8 vezes por dia. A dor estd associada a
hiperemia conjuntival ipsilateral, lacrimejo, congestdao
nasal, rinorreia, sudorese da regido frontal e da face,
miose, ptose e/ou edema da pdlpebra, e/ou inquietagdo
ou agitacao.

Critérios de diagndstico:
A. Pelo menos cinco crises preenchendo os critérios de BaD
B. Dor forte ou muito forte, unilateral, supraorbitaria e/ou
temporal com duracao de 15-180 minutos (quando nao
tratada)’
C. Um dos dois ou ambos os seguintes:
1. Pelo menos um dos seguintes sintomas ou sinais
ipsilaterais a cefaleia:
a) hiperemia conjuntival /ou lacrimejo
b) congestdo nasal ou rinorreia
c) edema da pélpebra
d) sudorese facial e da regiao frontal
e) rubor facial e da regido frontal
f) sensacao de ouvido cheio
g) miose e/ou ptose
2. sensacao de inquietacao ou agitacao
D. As crises tém uma frequéncia de uma, em cada dois
dias, a oito por dia, durante mais de metade do tempo
em que a perturbacao estd ativa
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Nota:

1. Durante parte (inferior a metade) do tempo de duracao
de 3.1 Cefaleia em salvas, as crises podem ser menos
graves e/ou de duracdo mais ou menos longa.

Comentarios:

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

A dor de 3.1 Cefaleia em salvas é méxima na regiao orbi-
téria, supraorbitdria, temporal ou em qualquer combina-
cdo destas dreas, mas pode estender-se a outras regioes.
Durante as crises mais fortes, a intensidade da dor é excru-
ciante. Geralmente, os doentes sdo incapazes de se deitar
e, caracteristicamente, andam de um lado para o outro.
Geralmente, a dor recorre no mesmo lado da cabeca, num
periodo de salva individual. Durante um periodo de salva
em 3.1.1 Cefaleia em salvas episédica e em qualquer
momento em 3.1.2 Cefaleia em salvas crénica, as crises
ocorrem regularmente e podem ser provocadas por élcool,
histamina ou nitroglicerina.

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

As crises agudas envolvem a ativag¢do da regiao da subs-
tancia cinzenta hipotalamica posterior. A 3.1 Cefaleia em
salvas pode ser autossémica dominante em cerca de 5%
dos casos.

Tém sido descritos alguns casos de doentes com 3.1
Cefaleia em salvas e 13.1 Nevralgia do trigémio (condicao
por vezes referida como sindrome salva-tic). Estes doentes
devem receber os dois diagndsticos. A importancia desta
observagao prende-se com o facto de as duas condicdes
terem que ser tratadas para que o paciente fique livre de
cefaleias.

3.1.1 Cefaleia em salvas episédica
Descrigao:

As crises de cefaleia em salvas ocorrem em periodos
que duram de 7 dias a um ano, separados, por periodos
livres de dor de, pelo menos, 1 més.

Critérios de diagndstico:

A. Crises que cumpram os critérios de 3.1 Cefaleia em sal-
vas e que ocorram em periodos (periodos de salva)

B. Pelo menos dois periodos de salva com duracdo de 7
dias a um ano (quando nao tratados) e separados por
periodos de remissao livres de dor = 1 més.

Comentario:
Normalmente, os periodos de salva duram 2 semanas a
3 meses.

3.1.2 Cefaleia em salvas crénica
Descrigcdo:

As crises de cefaleia em salvas ocorrem, durante mais
de um ano sem remissdo, ou com remissdo por periodos
de duragdo inferior a um més.

Critérios de diagndstico:

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

B. Que ocorram sem um periodo de remissdo, ou com
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remissoes com duragdo inferior a 1 més, durante pelo
menos 1 ano.

Comentario:

A 3.1.2 Cefaleia em salvas crénica pode surgir de novo
(referida previamente como cefaleia em salva cronica pri-
madria), ou evoluir de 3.1.1 Cefaleia em salvas episédica
(previamente cefaleia em salva crénica secundéria). Em
alguns doentes ocorre a mudancga de 3.1.2 Cefaleia em sal-
vas crénica para 3.1.1 Cefaleia em salvas episodica.

3.2 Hemicrania paroxistica
Descrigcdo:

Crises de dor aguda, estritamente unilateral, orbitaria,
supraorbitdria, temporal ou qualquer outra combinagao
destas dreas, com duracao de 2-30 minutos, que ocorrem
varias ou muitas vezes por dia. As crises estao associadas a
hiperemia conjuntival ipsilateral, lacrimejo, congestdao
nasal, rinorreia, sudorese facial e da regido frontal, miose,
ptose, e/ou edema da pdalpebra. Respondem de forma
absoluta a indometacina.

Critérios de diagndstico:
A. Pelo menos 20 crises que cumpram os critérios de Ba E
B. Dor grave, unilateral orbitaria, supraorbitaria e/ou tem-
poral com duragao de 2 a 30 minutos
C. Pelo menos, um dos seguintes sintomas ou sinais ipsi-
laterais a dor:
1. hiperemia conjuntival e/ou lacrimejo
. congestao nasal e/ou rinorreia
. edema da palpebra
. sudorese facial e da fronte
. rubor facial e da regiao frontal
. sensac¢ao de ouvido cheio
7. miose e/ou ptose
D. As crises tém uma frequéncia superior a 5 por dia, mais
de metade do tempo
E. As crises previnem-se de forma absoluta por doses tera-
péuticas de indometacina'
E Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

D G W N

Nota:

1. Num adulto, a indometacina oral deve ser usada inicial-
mente numa dose de pelo menos 150 mg didrios e
aumentada, se necessdrio, até aos 225 mg didrios. A
dose injectdvel é de 100-200 mg. Sao frequentemente
utilizadas doses de manutencdo mais pequenas.

Comentario:

Contrastando com a cefaleia de salvas, ndo hé predo-
minancia masculina.O inicio destas cefaleias é geralmen-
te na idade adulta, embora tenham sido reportados casos
infantis.

3.2.1 Hemicrania paroxistica episédica

Descricdo:
Crises de hemicrania paroxistica, que ocorre em perio-
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dos que duram desde 7 dias a 1 ano, separadas por perio-
dos sem dor de, pelo menos, um més.

Critérios de diagndstico:

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

B. Pelo menos 2 periodos com duracado de 7 dias a 1 ano
(quando nao tratados) e separados por periodos de
remissao sem dor = 1 més.

3.2.2 Hemicrania paroxistica cronica
Descrigdo:

Crises de hemicrania paroxistica que ocorrem durante
mais de 1 ano sem remissdo, ou com periodos de remissdo
que duram menos de um més.

Critérios de diagndstico:

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

B. Ocorréncia sem um periodo de remissao ou com remis-
soes com duracdo <1 més, durante pelo menos 1 ano.

Comentadrio:

Pacientes que preencham tanto os critérios de 3.2.2
Hemicrdnia paroxistica crénica, como os de 13.1 Nevralgia
do trigémio (por vezes referida como sindrome HPC-tic)
devem receber os dois diagnésticos. O seu reconhecimen-
to é importante, pois ambas as perturbacdes requerem
tratamento. O significado patofisiol6gico desta associacao
ainda nao estd esclarecido.

3.3 Cefaleia de curta duracao,
unilateral, neuralgiforme
Descricdo:

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

Critérios de diagndstico:

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

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

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

. hiperemia conjuntival e/ou lacrimejo

. congestdo nasal e/ou rinorreia

. edema da pélpebra

. sudorese facial e da regiao frontal

. rubor facial e da regiao frontal

. sensacao de ouvido cheio

. miose e/ou ptose

D. As crises tétm uma frequéncia de, pelo menos, uma por
dia, durante mais de metade do tempo em que a pertur-
bacao estd ativa

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

N OOk W N =
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Comentadrios:

As crises de maior duracao sao caracterizadas por mul-
tiplas “pontadas” ou por um padrdo de “dente de serra”.

Sao reconhecidos dois subtipos de 3.3 Cefaleia de curta
duragdo, unilateral, neuralgiforme na ICHD-3 beta: 3.3.1
Cefaleia de curta duragdo, unilateral, neuralgiforme, com
hiperemia conjuntival e lacrimejo (SUNCT) e 3.3.2 Cefaleia
de curta duragdo, unilateral, neuralgiforme, com sintomas
autonémicos cranianos (SUNA). 3.3.1 SUNCT podera ser
uma subforma de 3.3.2 SUNA, embora esta afirmacao exija
mais estudos. Entretanto, sdo classificadas como subtipos
distintos, descritos abaixo.

3.3.1 SUNCT e 3.3.2 SUNA sao geralmente desencaded-
veis sem existéncia de um periodo refratdrio. Tal contrasta
com 13.1 Nevralgia do trigémio, que normalmente tem um
periodo refratério apds cada crise.

3.3.1 Cefaleia de curta duracao, unilateral,

neuralgiforme com hiperemia conjuntival e

lacrimejo (SUNCT)

Critérios de diagndstico:

A. Crises que cumpram os critérios para 3.3 Cefaleia de
curta duragdo, unilateral, neuralgiforme

B. Existéncia de hiperemia conjuntival e de lacrimejo.

Comentadrios:

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

Ha a descricao de doentes em que 3.3.1 SUNCT e 13.1
Nevralgia do trigémio se sobrepoem. A diferenciagao clinica é
complexa. Esses doentes devem receber os dois diagnésticos.

Tém sido reportados doentes com 3.3.1 SUNCT e 3.1
Cefaleia em salvas; a significancia patofisiolégica desta
sobreposicdo ainda estd por esclarecer.

3.3.1.1 SUNCT episédica
Descricado:

Crises de SUNCT ocorrendo em periodos durando
desde 7 dias a 1 ano, separadas por periodos sem dor de 1
més ou mais.

Critérios de diagnédstico:

A. Crises que preencham os critérios de 3.3.1 Cefaleia de
curta duragdo, unilateral, neuralgiforme com hiperemia
conjuntival e lacrimejo, ocorrendo por periodos

B. Pelo menos dois episédios, com duragao de 7 dias a 1
ano, separados por periodos de remissao sem dor =1 més.

3.3.1.2 SUNCT crénica
Descricado:

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

Critérios de diagndstico:

A. Crises que preencham os critérios de 3.3.1 Cefaleia de
curta duragdo, unilateral, neuralgiforme, com hiperemia
conjuntival e lacrimejo e o critério B abaixo

323 Edigdo - Traducdo Portuguesa - 2014



B. Ocorrem sem um periodo de remissdao ou com remis-
soes durando < 1 més, durante pelo menos 1 ano.

3.3.2 Cefaleia de curta duracao, unilateral,
neuralgiforme, com sintomas autonémicos
cranianos (SUNA)

A. Crises que preencham os critérios de 3.3 Cefaleia de
curta duragdo, unilateral, neuralgiforme e o critério B
abaixo

B. Apenas um ou nenhum dos sinais de hiperemia conjun-
tival ou lacrimejo.

3.3.2.1 SUNA episédica
Descrigdo:

Crises de SUNA que ocorrem em periodos durando de
7 dias a 1 ano, separadas por periodos livres de dor com
duracao de pelo menos 1 més.

Critérios de diagndstico:

A. Crises que preencham os critérios de 3.3.2 Cefaleia de
curta duragdo, unilateral, neuralgiforme, com sintomas
autondémicos cranianos e que ocorram em episodios

B. Pelo menos dois episddios com duragdo de 7 dias a 1
ano, separados por periodos de remissao livres de dor
de duragao = 1 més.

3.3.2.2 SUNA croénica
Descrigdo:

Crises de SUNA que ocorrem durante mais de 1 ano
sem remissao ou com periodos de remissdo de menos de 1
més de duracao.

Critérios de diagndstico:

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

B. Ocorrem sem periodo de remissdao ou com remissdes
com duracdo <1 més, durante pelo menos 1 ano.

3.4 Hemicrania continua
Descrigdo:

Cefaleia persistente, estritamente unilateral, associada
a hiperemia conjuntival ipsilateral, lacrimejo, congestdao
nasal, rinorreia, sudorese facial e da regido frontal, miose,
ptose, e/ou edema da palpebra e/ou inquietacdo ou agita-
¢do. A cefaleia é absolutamente sensivel a indometacina.

Critérios de diagndstico:
A. Cefaleia unilateral que preencha os critérios B-D
B. Presente por> 3 meses, com exacerbacoes de intensida-
de moderada ou mais elevada
C. Um ou dois dos seguintes:
1. pelo menos um dos seguintes sintomas ou sinais
ipsilaterais a dor de cabeca:
a) hiperemia conjuntival e/ou lacrimejo
b) congestao nasal e/ou rinorreia
c) edema da palpebra
d) sudorese facial e da regiao frontal
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e) rubor facial e da regido frontal
f) sensacdo de ouvido cheio
g) miose e/ou ptose
2. sensacdo de inquieta¢do ou agitacdo ou agravamen-
to da dor pelo movimento
D. Responde de forma absoluta a doses terapéuticas de
indometacina'
E. Ndo melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD —
3 beta.

Nota:

1. Num adulto, a indometacina oral deve ser usada inicial-
mente numa dose de pelo menos 150 mg didrios e
aumentada, se necessdrio, até aos 225 mg didrios. A
dose injectavel é de 100-200 mg. Sao frequentemente
utilizadas doses de manuten¢do mais pequenas.

Comentarios:

Em 3.4 Hemicrania continua, sdo muitas vezes observa-
dos sintomas de enxaqueca como a fotofobia e fonofobia.

A 3.4 Hemicrdnia continua foi incluida em 3. Cefaleias
trigémino-autonémicas na ICHD-3 beta (anteriormente
estava incluida em 4. Outras cefaleias primdrias), com
base no facto da dor ser tipicamente unilateral, tal como
0s sintomas autondémicos cranianos, quando presentes.
Estudos de imagiologia cerebral mostram sobreposicoes
importantes entre todas estas perturbacdes, aqui inclui-
das, sendo de salientar a ativacdo da regido da substancia
cinzenta hipotalamica posterior. Adicionalmente, a res-
posta absoluta a indometacina da 3.4 Hemicrania conti-
nua é partilhada com a 3.2 Hemicrdnia paroxistica.

3.4.1 Hemicrania continua, subtipo remitente
Descricdo:

Hemicrania continua caracterizada por dor que nao é
continua, mas € interrompida por periodos de remissao
de, pelo menos, um dia.

Critérios de diagndstico:

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

B. A cefaleia ndo é didria ou continua, mas interrompida
por periodos de remissao de =1 dia, sem tratamento.

Comentario:

A 3.4.1 Hemicrdnia continua, subtipo remitente pode
surgir de novo ou a partir de 3.4.2 Hemicrania continua,
subtipo nao remitente.

3.4.2 Hemicrania continua, subtipo nao
remitente
Descricado:

Hemicrania continua caracterizada por dor continua,
sem periodos de remissao de pelo menos 1 dia, durante
pelo menos 1 ano.

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia que preencha os critérios de 3.4 Hemicrania
continua e o critério B abaixo
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B. A cefaleia é didria e continua, durante pelo menos 1
ano, sem periodos de remissado =1 dia.

Comentario:

A 3.4.2 Hemicrdnia continua, subtipo nao remitente
pode surgir de novo ou evoluir de 3.4.1 Hemicrdnia conti-
nua, subtipo remitente. A maioria dos pacientes tem o
subtipo nado remitente desde o inicio.

3.5 Cefaleia trigémino-autonomica
provavel
Descrigdo:

Crises de cefaleia que se acredita ser um tipo de 3.
Cefaleias trigémino-autonémicas, mas que nao apresen-
tam uma das caracteristicas requeridas para cumprir
todos os critérios para qualquer um dos subtipos classifi-
cados acima e nao preenchem todos os critérios para
outro tipo de cefaleia.

Critérios de diagndstico:

A. Crises de cefaleia que preencham todos, exceto um dos
critérios de A a D de 3.1 Cefaleias em salvas, critérios de
A aE de 3.2 Hemicrania paroxistica, critériosde Aa D de
3.3 Cefaleia de curta duragdo, unilateral, neuralgiforme
ou critérios de A a D de 3.4 Hemicrania continua

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

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

Comentario:

Os pacientes podem ser classificados em 3.5.1 Cefaleia
em salvas, provéavel, 3.5.2 Hemicrdnia paroxistica provdvel,
3.5.3 Cefaleia de curta duragdo, unilateral, neuralgiforme
provdvel ou 3.5.4 Hemicrdnia continua provdvel. Tais
doentes ou nao apresentaram um numero suficiente de
crises tipicas (ex. um primeiro episddio de cefaleia em sal-
vas), ou tendo-os apresentado, ndo preenchem um dos
outros critérios.
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4. Outras cefaleias primarias

4.1 Cefaleia primaéria da tosse
4.1.1. Cefaleia primaria da tosse, provavel
4.2 Cefaleia primdria do exercicio
4.2.1. Cefaleia primadria do exercicio, provavel
4.3 Cefaleia primdria associada a actividade sexual
4.3.1 Cefaleia primadria associada a actividade sexual,
provavel
4.4 Cefaleia explosiva primaéria
4.5. Cefaleia por estimulos frios
4.6. Cefaleia por compressao externa
4.7 Cefaleia primdria em guinada
4.7.1 Cefaleia priméria em guinada, provavel
4.8 Cefaleia numular
4.8.1 Cefaleia numular provavel
4.9 Cefaleia hipnica
4.9.1 Cefaleia hipnica provavel
4.10 Cefaleia didria persistente desde o inicio
4.10.1 Cefaleia didria persistente desde o inicio, pro-
vével

Comentario geral
Cefaleia primdria, secunddria ou ambas?

Quando uma cefaleia com as caracteristicas de qual-
quer uma das que sdo aqui classificadas ocorre, pela pri-
meira vez, em estreita relacdo temporal com outra pertur-
bacdo, que é uma reconhecida causa de cefaleias, ou
preenche outros critérios causais dessa perturbacao, é
codificada como cefaleia secundaria atribuida a essa per-
turbacdo. Quando uma cefaleia preexistente, com as carac-
teristicas das perturbacdes aqui classificadas, se torna cré-
nica ou piora de forma significativa (a frequéncia e/ou a
intensidade aumentam, duas vezes ou mais) em estreita
relacdo temporal com uma perturbacdo causal, deve-lhe
ser atribuido tanto o diagnéstico inicial como o diagnésti-
co de cefaleia secundéria, desde que haja clara evidéncia
de que aquela perturbacao pode causar cefaleias.

Introducao

Este capitulo inclui um grupo de cefaleias primarias,
clinicamente heterogéneo. A sua patogenia ainda nao é
bem compreendida e a sua terapéutica é apenas sugerida
na base de relatos isolados ou ensaios clinicos nao contro-
lados. Algumas das cefaleias incluidas neste capitulo
podem ser sintomadticas de outras doencas (cefaleias
secunddrias); quando ocorrem, pela primeira vez, necessi-
tam de uma avaliacdo cuidadosa com exames de imagem
e/ou outros testes apropriados.

Algumas destas cefaleias podem ter um inicio agudo,
como, por exemplo, a 4.2 Cefaleia primdria do exercicio,
4.3 Cefaleia primdria associada a atividade sexual e 4.4
Cefaleia explosiva primdria, sendo os doentes avaliados
em servigos de urgéncia. Nestes casos, é obrigatério reali-
zar uma investigacdo apropriada e completa (em particu-
lar com neuro-imagem).

Este capitulo inclui também algumas entidades clini-
cas, tais como a 4.7 Cefaleia primdria tipo guinada e a 4.9
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Cefaleia hipnica, que sao primdrias na grande maioria dos
casos. Além disso, existe cada vez maior evidéncia de que
a 4.8 Cefaleia numular é uma cefaleia primaria, motivo
pelo qual foi retirada do Apéndice da ICHD-II para este
capitulo da ICHD-3 beta. Também foram transferidas para
este capitulo duas cefaleias originalmente inseridas no
capitulo 13 da ICHD-II: 4.5 e 4.6. A ultima inclui a 4.6.1 e
uma nova entidade 4.6.2, cuja probabilidade de serem pri-
madrias se justifica por serem desencadeadas por mecanis-
mos fisiolégicos (ndo patogénicos). Pelo contrério, a enti-
dade 3.4 Hemicrdnia continua, que se encontrava origi-
nalmente neste capitulo na ICHD-II, foi agora transferida
para o capitulo 3 por haver evidéncia de se tratar de uma
cefaleia trigémino-autonémica.

As cefaleias deste capitulo podem ser agrupadas em
quatro categorias: (1) cefaleias associadas ao esforco fisico
incluindo a 4.1 Cefaleia primdria da tosse, 4.2 Cefaleia pri-
mdria do exercicio, 4.3 Cefaleia primadria associada a acti-
vidade sexual e a 4.4 Cefaleia explosiva primdria; (2)
Cefaleias atribuidas a um estimulo fisico direto, incluindo
a 4.5 Cefaleia induzida pelo frio e 4.6 Cefaleia induzida
pela pressdo externa; (3) cefaleias epicranianas (p.ex: dor
cefalica sentida no escalpe), incluindo a 4.7 Cefaleia pri-
mdria tipo guinada e a 4.8 Cefaleia numular (assim como
a A 4.11 Epicrania fugax, no Apéndice); e (4) Um grupo
miscelanea de outras cefaleias primdrias incluindo a 4.9
Cefaleia hipnica e a 4.10 Cefaleia persistente didria de
novo. Por conseguinte, a sequéncia de cédigos desta sec-
cao foi reordenada na ICD-3 beta de acordo com estes
agrupamentos.

4.1 Cefaleia primaria da tosse
Termos previamente utilizados:

Cefaleia benigna da tosse; cefaleia por manobras de
Valsalva.

Descricdo:

Cefaleia desencadeada pela tosse ou outras manobras
de Valsalva, mas nado pelo exercicio fisico prolongado, na
auséncia de qualquer lesdo intracraniana.

Critérios de diagnédstico:

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

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

C. Inicio subito

D. Dura entre 1 segundo a 2 horas

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

Comentadrios:

4.1 A cefaleia primdria da tosse é uma entidade rara,
responsavel por 1% ou menos de todas as cefaleias obser-
vadas em Consultas de Neurologia, conquanto tenha sido
demonstrado num estudo que um quinto dos doentes
com tosse, observados em consulta de pneumologia,
sofria de cefaleias da tosse.

4.1 A cefaleia primdria da tosse inicia-se momentos
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apos a tosse, atinge o maximo da intensidade quase ime-
diatamente e mantém-se depois, durante alguns segun-
dos a minutos, (embora alguns doentes refiram uma cefa-
leia ligeira a moderada durante duas horas). E, geralmen-
te, bilateral e de localizacao posterior e afeta predominan-
temente doentes com idade superior a 40 anos. Existe uma
correlacao significativa entre a frequéncia da tosse e a gra-
vidade da dor de cabeca. Tém sido descritos sintomas
associados, como a vertigem, nduseas e perturbacoes do
sono, no maximo em dois tercos dos doentes com 4.1
Cefaleia primdria da tosse.

Embora a indometacina (50-200mg/dia) seja habitual-
mente eficaz no tratamento da cefaleia priméria da tosse,
alguns casos sintomdticos podem também responder a
esta medicacdo. A sindrome da cefaleia da tosse € sinto-
madtica em cerca de 40% dos casos, a maioria dos quais
apresenta malformacao de Arnold-Chiari tipo 1. Dentro
das outras causas relatadas, encontram-se a hipotensado
de LCR, patologia carotidea ou vértebro-basilar, tumores
da fossa média ou posterior do cranio, quistos da linha
meédia, impressao basilar, platibasia, hematoma subdural,
aneurismas cerebrais e a sindrome da vasoconstricao
cerebral reversivel. A investigacao por neuro-imagem tem
um papel muito relevante no despiste de lesdes ou ano-
malias intracranianas. Uma vez que os tumores infraten-
toriais sao responsaveis por cerca de 50% das lesdes ocu-
pando espaco nas criancgas, a cefaleia da tosse em idade
pediétrica deve ser considerada sintomatica até prova em
contrério.

4.1.1 Cefaleia primaria da tosse, provavel
Critérios de diagndstico:
A. Um dos seguintes:
1. um tnico episédio de dor de cabeca preenchendo os
critérios de Ba D
2. pelo menos dois epis6dios preenchem o critério B e
apenas um dos critérios C ou D
B. E desencadeada pela tosse e ocorre apenas associada a
esta e/ou a outras manobra de Valsalva
C. Inicio stibito
D. Dura entre um segundo a 2 horas
E. Nao preenche os critérios ICHD-3 para outra cefaleia
E Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

4.2 Cefaleia primaria do exercicio
Termos previamente utilizados:

Cefaleia primadria de esfor¢o, Cefaleia benigna de exer-
cicio.

Codificados noutra secg¢édo:
A enxaqueca induzida pelo exercicio é classificada sob
o codigo 1. Enxaqueca, de acordo com o seu subtipo.

Descrigéo:

Cefaleia precipitada por qualquer forma de exercicio na
auséncia de doenca intracraniana.

32 Edicdo - Tradugdo Portuguesa - 2014

Critérios de diagndstico:

A. Pelo menos dois episédios de cefaleia preenchem os
critérios Be C

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

C. Duracao < 48 horas

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

Comentarios:

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

De acordo com o estudo Vaga, esta cefaleia é pulsdtil na
maioria das pessoas que sofrem de cefaleias pelo exercicio
(embora menos nos adolescentes, metade dos quais refe-
re que a cefaleia dura menos de 5 minutos). Ha relatos de
doentes em que a ingestdo de tartarato de ergotamina tem
um efeito preventivo sobre esta cefaleia. A indometacina é
eficaz na maioria dos casos. Os mecanismos fisiopatologi-
cos subjacentes a 4.2 Cefaleia primdria do exercicio sao
desconhecidos. A maioria dos investigadores considera
que se trata de uma cefaleia de origem vascular, sendo a
dor desencadeada pela distensdo arterial ou venosa,
secunddrias ao exercicio fisico. O achado de que os doen-
tes com 4.2 Cefaleia primdria do exercicio tém uma maior
prevaléncia de incompeténcia valvular na veia jugular
interna (70% comparados com 20% dos controles), sugere
que a congestao venosa intracraniana, causada pelo fluxo
venoso jugular retrégrado, pode desempenhar um papel
na sua fisiopatologia. Existem casos sintomaticos. E obri-
gatério excluir hemorragia subaracnoideia, disseccao
arterial e a sindrome do vasospasmo cerebral reversivel,
aquando do aparecimento de cefaleias de novo com estas
caracteristicas.

4.2.1 Cefaleia primaria do exercicio, provavel
Critérios de diagndstico:
A. Um dos seguintes:
1. um tnico episédio de cefaleias preeenche os crité-
riosBeC
2. pelo menos dois episédios de cefaleias preenchem o
critério B masnao o C
B. Desencadeada por/ e ocorrendo apenas durante ou
ap6s o exercicio fisico intenso
C. Duragao <48 horas
D. Nao preenchendo os critérios da ICHD-3 “beta” para
outro tipo de cefaleias
E. N@o melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.
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4.3 Cefaleia primaria associada a
atividade sexual
Termos previamente utilizados:

Cefaleia benigna da atividade sexual; cefaleia vascular
benigna da atividade sexual; cefalalgia do coito; cefaleia
do coito; cefalalgia orgasmica; cefaleia orgdsmica; cefaleia
sexual.

Codificados noutra secgcédo:

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

Descrigdo:

Cefaleia desencadeada por atividade sexual, iniciando-se
geralmente como uma dor surda bilateral, enquanto a exci-
tacdo sexual aumenta, tornando-se subitamente intensa no
orgasmo, na auséncia de qualquer lesdo intracraniana.

Critérios de diagndstico:
A. Pelo menos duas crises de dor na cabeca e/ou pescogo
preenchem os critérios de Ba D
B. Desencadeada por/ e ocorrendo apenas durante a ati-
vidade sexual
C. Um dos dois ou ambos os seguintes critérios
1. aumento da intensidade com o aumento da excita-
¢do sexual
2. intensidade abrupta explosiva imediatamente antes
ou no orgasmo
D. Duracao entre 1 minuto e 24 horas com grande intensida-
de e/ou 0 maximo de 72 horas com intensidade ligeira
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentadrios:

As classificagdes prévias, ICHD-I e a ICHD-II, incluiam
dois subtipos (a cefaleia pré-orgdsmica e a cefaleia orgds-
mica), contudo os estudos clinicos realizados desde entao
nao permitiram a sua distin¢do; por conseguinte, a 4.3
Cefaleia primdria associada a atividade sexual é agora
entendida como uma tnica entidade com uma apresenta-
¢do variavel.

Estudos recentes mostraram que até cerca de 40% de
todos os casos sofrem um curso crénico de mais de um ano.

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

Estudos epidemiolégicos mostraram ainda que a 4.3
Cefaleia primdria associada a atividade sexual pode ocor-
rer em qualquer idade da vida sexual ativa, é mais preva-
lente nos homens do que nas mulheres (com racios que
variam entre 1.2:1 e 3:1), ocorre independentemente do
tipo de atividade sexual, ndo se acompanha de sintomas
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autondémicos ou vegetativos na maioria dos casos, é bila-
teral em 2/3 e unilateral em 1/3 dos casos e é difusa ou
localizada na regido occipital em 80% dos casos. A fre-
quéncia das crises da 4.3 Cefaleia primdria associada a ati-
vidade sexual deve ser sempre relacionada com a frequén-
cia da atividade sexual.

A 4.3 Cefaleia primdria associada a atividade sexual
nao se associa a perturbagao da consciéncia, vomitos, sin-
tomas visuais, somatossensoriais ou motores (enquanto a
cefaleia sintomadtica associada a atividade sexual pode
ter). Na primeira ocorréncia da cefaleia associada a ativi-
dade sexual é obrigatério excluir condigdes, tais como a
hemorragia subaracnoideia, a disseccao arterial e a sin-
drome do vasospasmo cerebral reversivel. Multiplas cefa-
leias explosivas durante a atividade sexual devem ser atri-
buidas a 6.7.3 Cefaleias atribuidas a sindrome do vasospas-
mo cerebral reversivel até prova em contrario por estudos
angiograficos (incluindo a angiografia convencional, a res-
sondncia magnética e a angio TC) ou estudos de Doppler
transcraniano. E de notar que a vasoconstricdo pode nao
ser observavel nos estddios iniciais da sindrome do vasos-
pasmo reversivel; por conseguinte, podem ser necessarios
estudos de seguimento.

4.3.1 Cefaleia primaria associada a atividade
sexual, provavel
Critérios de diagndstico:
A. Um dos seguintes:
1. um tunico episédio de cefaleias preenchendo os cri-
tériosde BaD
2. pelo menos dois epis6dios de cefaleias preenchendo
o critério B e um, mas ndo ambos, os critérios C e D
B. Desencadeada por/ e ocorrendo apenas durante a ati-
vidade sexual
C. Um ou ambos os seguintes critérios
1. aumento da intensidade com o aumento da excita-
¢do sexual
2. intensidade abrupta explosiva imediatamente antes
ou no orgasmo
D. Duragao entre 1 minuto e 24 horas, com grande inten-
sidade e/ou o maximo de 72 horas com intensidade
ligeira.
E. Nao preenchendo os critérios ICHD-3 para outro tipo
de cefaleias
E Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

4.4 Cefaleia explosiva primaria
Termos previamente utilizados:
Cefaleia explosiva benigna.

Codificada noutra secc¢do:

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

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

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia grave preenchendo os critérios B e C

B. Inicio stibito atingindo a intensidade mdxima em <1
minuto

C. Duragdo = 5 minutos

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

Comentarios:

E escassa a evidéncia de que a cefaleia explosiva exista
como entidade primadria: a procura de uma causa subja-
cente deve ser exaustiva e persistente. A cefaleia explosiva
estd frequentemente associada a perturbacdes vasculares
intracranianas graves, particularmente hemorragia suba-
racnoideia e é obrigatéria a sua exclusdo, bem como a de
outras condicdes, que incluem a hemorragia intracerebral,
trombose venosa cerebral, malformacdo vascular sem
rotura (principalmente aneurismas), dissec¢ao arterial
(intra e extracraniana), a sindrome da vasoconstricdao
cerebral reversivel (e a apoplexia hipofisaria. Outras cau-
sas organicas de cefaleia explosiva primadria sdo: a menin-
gite, quisto coloide do terceiro ventriculo, hipotensao do
LCR e sinusite aguda (particularmente associada ao baro-
trauma). O diagndstico 4.4 de Cefaleia explosiva primdria
deve ser um diagnéstico de exclusdo ap6s a demonstracao
da exclusdo de todas as causas orgénicas. Isso implica exa-
mes de imagem cerebral normais, incluindo os vasos cere-
brais e/ou um LCR normal. E de notar que a vasoconsttri-
¢do pode ndo ser observavel nos estddios iniciais da sin-
drome de vasoconstricdo cerebral reversivel, por conse-
guinte ndo se deve fazer o diagndstico de Cefaleia explosi-
va primdria provdvel, nem mesmo temporariamente.

4.5 Cefaleia por estimulos frios
Descrigdo:

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

4.5.1 Cefaleia atribuida a aplicacao externa de
um estimulo frio
Descrigéo:

Cefaleia generalizada que se segue a exposi¢do da
cabeca desprotegida a uma temperatura ambiental muito
baixa.

Critérios de diagndstico:

A. Pelo menos dois episédios agudos de cefaleia preen-
chendo os critérios B e C

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

C. Desaparece num intervalo de 30 minutos apés a remo-
¢do do estimulo frio
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D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da
ICHD-3 beta.

Comentario:

Esta cefaleia resulta do arrefecimento externo da cabe-
¢a, tal como ocorre durante a exposicdo a um clima muito
frio, imersdo na dgua fria ou pela crioterapia. Alguns doen-
tes desenvolvem uma cefaleia breve e intensa, tipo guina-
da, na parte média da regido frontal, mas a dor também
pode ser unilateral e temporal, frontal ou retro orbitaria.

4.5.2 Cefaleia atribuida a ingestdo ou inalacao
de estimulos frios
Termos previamente utilizados:

Cefaleia do gelado; cefaleia do cérebro gelado.

Descricdo:

Dor de curta duragao, frontal ou temporal, que pode
ser intensa, induzida em individuos suscetiveis, pela pas-
sagem de material frio (sé6lido, liquido ou gasoso) no pala-
to e/ou parede posterior da faringe.

Critérios de diagndstico:

A. Pelo menos dois episédios de cefaleia aguda frontal ou
temporal preenchendo os critérios B e C

B. A cefaleia é desencadeada por/ e ocorre imediatamente
apo6s o contacto do palato e/ou da parede posterior da
faringe com um estimulo frio, pela ingestao de alimen-
tos ou bebidas frias ou a inalacdo de ar frio

C. A cefaleia desaparece em 10 minutos ap6s a remogao
do estimulo frio

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

Comentadrios:

A 4.5.2 Cefaleia atribuida a ingestdo ou inalagdo de esti-
mulos frios é frequente na populacdao em geral especial-
mente nas pessoas com 1. Enxaqueca. A ingestao rapida
de gelo esmagado tem grande probabilidade de desenca-
dear esta cefaleia, mas a ingestao de gelado, mesmo lenta,
também a pode provocar.

A cefaleia € frontal ou temporal e com frequéncia bila-
teral (mas pode ser lateralizada ao lado habitual da enxa-
queca naqueles que tém cefaleias unilaterais num quadro
de 1. Enxaqueca).

4.5.3 Cefaleia pelo frio, provavel

Critérios de diagndstico:

A. Um tnico episédio de cefaleia preenchendo os critérios
BeC

B. A cefaleia é desencadeada por/ e ocorre apenas duran-
te ou imediatamente depois da aplicacdo externa de um
estimulo frio na cabeca ou ingestao ou inalacao de esti-
mulos frios

C. Desaparece em 10 minutos apés a remocao do estimu-
lo frio

D. Nao preenchendo os critérios ICHD-3 para outro tipo
de cefaleias
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E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da
ICHD-3 beta.

Comentario:

As subformas codificaveis sao a 4.5.3.1 Cefaleia atribui-
da a aplicagdo externa de estimulos frios na cabega, provd-
vel e a 4.5.3.2 Cefaleia atribuida a ingestdo ou inalagdo de
estimulos frios, provdvel.

4.6 Cefaleia por compressao externa
Descrigdo:

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

Comentario:

4.6 Cefaleia por compressdo externa é uma cefaleia pri-
madria, porque a compressdo e a tracdo sdo demasiado
ligeiras para provocar lesao do couro cabeludo; ou seja,
sdo estimulos fisioldgicos.

4.6.1 Cefaleia por compressao externa
Descrigdo:

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

Critérios de diagndstico:

A. Pelo menos dois episddios de cefaleia preenchendo os
critériosde BaD

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

C. A dor é maxima no local da compressao externa

D. Desaparece numa hora apés o alivio da compressdo
externa

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

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

Descrigdo:
Cefaleia resultante da tracdo mantida sobre os tecidos
moles pericranianos sem lesdo do couro cabeludo.

Critérios de diagndstico:

A. Pelo menos dois episédios de cefaleia preenchendo os
critériosde BaD

B. A cefaleia é desencadeada por /e ocorre apenas duran-
te a trag@o externa sustentada do couro cabeludo

C. A dor é méxima no local da tracdo

D. Desaparece numa hora ap6s o alivio da tracao

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

A duracao da cefaleia varia com a intensidadde e a
duragao da tracao externa.

Embora a cefaleia seja maxima no local da tracao, tam-
bém pode estender-se a outras dreas da cabeca.

4.6.3 Cefaleia por pressao externa, provavel
Critérios de diagndstico:
A. Um dos seguintes:
1. um tnico episédio de cefaleia preenche os critérios
deBaD
2. pelo menos dois episdios de cefaleia preenchem o
critério B e um dos critérios C ou D, mas ndo ambos
B. A cefaleia é desencadeada por/ e ocorre apenas duran-
te a compressdo ou tracdo da fronte e/ou do couro
cabeludo
C. A dor é maxima no local da compressao ou tragdo
D. Desaparece numa hora apds o alivio da compressao ou
tracao
E. Nado preenchendo os critérios ICHD-3 para outro tipo
de cefaleias
E Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentario:

Podem codificar-se duas subformas a 4.6.3.1 Cefaleia
por compressdo externa, provdvel e a 4.6.3.2 Cefaleia por
tragdo externa, provdvel.

4.7. Cefaleia primaria em guinada
Termos previamente utilizados:

Cefaleia do picador de gelo; cefaleia em fisgada ou gui-
nada; cefaleia em agulhada ocular; oftalmodinia periédi-
ca; cefaleia aguda de curta duracao.

Descricdo:

Dor de cabega, como punhalada, breve e localizada,
que ocorre espontaneamente na auséncia de doenga orga-
nica das estruturas subacentes ou dos nervos cranianos.

Critérios de diagndstico:

A. A cefaleia ocorre espontaneamente como uma guinada
Unica ou em série e preenche os critérios de Ba D

B. Cada guinada dura alguns segundos no maximo

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

D. N@o existem sintomas autonémicos cranianos

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

Comentadrios:

Estudos mostram que 80% das guinadas duram trés
segundos ou menos; em casos raros, as guinadas duram 10
a 120 segundos. A frequéncia das crises é geralmente
baixa, com uma ou algumas por dia. Em casos raros, ocor-
rem de forma repetida durante vdrios dias e existe um
relato de status durante uma semana.

A 4.7. Cefaleia primdria em guinada afeta a regido
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extratrigeminal em 70% dos casos. Pode deslocar-se de
uma drea para a outra, tanto no mesmo lado, como no
hemicranio oposto; tem uma localiza¢ado fixa em apenas
um terco dos doentes. Quando as guinadas sdo estrita-
mente localizadas a uma drea, deverdo excluir-se altera-
¢oes estruturais nesse local ou na distribuicao do nervo
craniano afetado.

Alguns doentes tém sintomas acompanhantes, mas
nao sintomas autondémicos cranianos: Estes tltimos per-
mitem diferenciar a 4.7. Cefaleia primdria em guinada de
3.3. Crises de cefaleia unilateral nevrdlgiforme breve.

A 4.7. Cefaleia primdria, tipo guinada é mais frequente
nas pessoas com 1. Enxaqueca, nas quais as guinadas sao
sentidas no local habitual da enxaqueca.

4.7.1 Cefaleia primdria em guinada, provavel

Critérios de diagndstico:

A. A cefaleia ocorre espontaneamente como uma guinada
Gnica ou em série e preenche apenas dois dos critérios
deBaD

B. Cada guinada dura alguns segundos no méximo

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

D. Néo existem sintomas autonémicos cranianos

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

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

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

Descrigéo:

Dor de duracdo extremamente varidvel, mas com fre-
quéncia crénica, numa pequena drea circunscrita do
couro cabeludo, na auséncia de qualquer lesdo das estru-
turas subjacentes.

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia continua ou intermitente preenchendo os cri-
térios Be C

B. A dor é sentida exclusivamente numa area do couro
cabeludo, com todas as caracteristicas seguintes:
1. contornos bem definidos
2. fixa no tamanho e na forma
3. arredondada ou eliptica
4. de 1-6 cm de diametro

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

Comentadrios:

A area dolorosa pode localizar-se em qualquer ponto
do couro cabeludo, mas encontra-se, habitualmente, na
regidao parietal. Raramente a 4.8 Cefaleia numular é bi ou
multifocal e cada uma das édreas sintomdticas apresenta
todas as caracteristicas da cefaleia numular. A intensidade
da dor é geralmente ligeira a moderada, mas ocasional-
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mente é grave. Ao fundo de dor sobrepdoem-se exacerba-
¢Oes espontaneas ou provocadas. A duracio é variavel: até
75% dos casos publicados esta cefaleia é crénica (presente
mais de 3 meses), mas existem casos descritos com dura-
cao de segundos, minutos, horas ou dias. A drea afetada
apresenta combinacdes varidveis de hipostesia, diseste-
sias, parestesias, alodinia e dor a palpagdo. Deverao ser
excluidas outras causas, particularmente estruturais e
lesdes dermatoldgicas pela histéria, exame fisico e investi-
gacoes apropriadas.

4.8.1 Cefaleia numular provavel

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia continua ou intermitente preenchendo o crité-
rio B

B. A dor sentida exclusivamente numa é4rea do escalpe,
com trés das seguintes caracteristicas:
1. contornos bem definidos
2. fixa no tamanho e na forma
3. arredondada ou eliptica

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

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

4.9 Cefaleia hipnica
Termos previamente utilizados:
Sindrome da cefaleia hipnica, cefaleia do despertador.

Descricdo:

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

Critérios de diagndstico:

A. Episddios de cefaleia recorrente preenchendo os crité-
riosdeBaE

B. S6 aparece durante o sono e acorda o doente

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

D. Dura = 15 minutos e até um maximo de 4 horas apés o
acordar

E. Nao hd sintomas autonémicos cranianos nem agitacao

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

Comentarios:

A 4.9 Cefaleia hipnica em geral comeca depois dos 50
anos, mas pode ocorrer em pessoas mais jovens. A dor é
geralmente ligeira a moderada, mas pode ser intensa em
cerca de um quinto dos doentes. A dor € bilateral, em cerca
de dois tercos dos casos. As crises duram habitualmente
entre 15 e 180 minutos, mas tém sido descritos casos com
maior duragdo. A maioria dos casos € persistente, com
cefaleias didrias ou quase didrias, mas pode ocorrer uma
subforma episddica (inferior a 15 dias por més). Embora
se pensasse que a 4.9 Cefaleia hipnica tinha as caracterfs-
ticas da cefaleia tipo tensdo, estudos mais recentes mos-
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traram que estes doentes podem ter carateristicas tipo
enxaqueca e alguns podem ter nduseas durante as crises.

O inicio da 4.9 Cefaleia hipnica provavelmente ndo se
relaciona com a fase do sono. Um estudo de RMN mostrou
uma reduc¢do da substancia cinzenta no hipotdlamo em
doentes com 4.9 Cefaleia hipnica.

Em vdrios casos descritos, o litio, a cafeina, a melatoni-
na e aindometacina foram terapéuticas eficazes. Para uma
intervencao eficaz é necessdrio fazer a distin¢ao entre esta
cefaleia e um dos subtipos da 3. Nevralgias Trigémino-
Autonémicas, especialmente 3.1 Cefaleia em salvas.
Outras causas de cefaleia, que ocorrem e levam ao desper-
tar, durante a noite, devem ser excluidas, particularmente,
a apneia do sono, a hipertensao noturna, a hipoglicemia e
a abuso medicamentoso; a patologia intracraniana deve
ser também excluida. Contudo, a presenca de apneia do
sono ndo exclui necessdriamente o diagnéstico de 4.9
Cefaleia hipnica.

4.9.1 Cefaleia hipnica, provavel

Critérios de diagndstico:

A. Episddios de cefaleia recorrente preenchendo os crité-
rios B e apenas dois dos critérios de Ca E

B. S6 aparece durante o sono e acorda o doente

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

D. Dura = 15 minutos e até um méaximo de 4 horas apés o
acordar

E. Nao hd sintomas autonémicos cranianos nem agitacao

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

G. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

4.10 Cefaleia persistente diaria desde
o inicio
Termos previamente utilizados:

Cefaleia cronica de novo; cefaleia créonica de inicio
agudo.

Descricdo:

Cefaleia persistente, que é didria desde o seu inicio, o
que é claramente recordado. A dor nao tem aspetos consi-
derados caracteristicos e pode ser idéntica a enxaqueca ou
a cefaleia tipo tensao ou ter elementos de ambas.

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia persistente preenchendo os critérios B e D

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

C. Esta presente hd> 3 meses

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

Comentarios:

A 4.10 Cefaleia persistente didria desde o inicio é uma
entidade dnica na medida em que é uma cefaleia diaria
desde o inicio, que rapidamente se torna uma cefaleia sem
remissdo e que ocorre tipicamente em individuos sem his-
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téria prévia de cefaleias. Invariavelmente, os doentes com
esta cefaleia recordam e sao capazes de descrever bem o
seu inicio; caso contrdrio, deve ser feito outro diagnéstico.

De qualquer modo, os doentes com histéria prévia de
cefaleias (1. Enxaqueca ou 2. Cefaleia tipo tensdo) nao sao
excluidos deste diagnéstico, mas ndo deverdo ter tido um
aumento da frequéncia das crises antes do seu inicio. Da
mesma forma, os doentes com histéria prévia de cefaleias
nao deverao referir exacerbagdes das mesmas seguidas de
abuso medicamentoso. A 4.10 Cefaleia persistente didria
desde o inicio pode ter carateristicas ou da 1. Enxaqueca ou
da 2. Cefaleia tipo tensdo. Embora os critérios 1.3
Enxaqueca cronica e /ou 2.3 Cefaleia tipo tensdo cronica
possam ser preenchidos, o diagndstico por defeito é 4.10
Cefaleia persistente didria de novo (CDPN) sempre que 0S
critérios desta entidade sejam preenchidos. Pelo contrério,
quando ambos os critérios de 4.10 Cefaleia persistente did-
ria desde o inicio (CPDIN) e de 3.4 Hemicrdnia continua sao
preenchidos, entdo o diagnéstico por defeito é o dltimo.

O uso de terapéutica abortiva pode exceder os limites
definidos para 8.2 Cefaleias por abuso medicamentoso.
Nesse caso, o diagnostico de 4.10 Cefaleia persistente didria
desde o inicio (s6 pode ser feito se o inicio da cefaleia didria
preceder claramente o abuso medicamentoso. Quando tal
acontece, ambos os diagnésticos 4.10 Cefaleia persistente
didria desde o inicio e 8.2 Cefaleias por abuso medicamen-
toso, devem ser feitos. Em todos os casos, outras cefaleias
secunddrias como a 7.1 Cefaleia atribuida ao aumento da
pressdo de LCR, a 7.2 Cefaleia atribuida a baixa pressdo do
LCR, e 5.1 Cefaleia aguda atribuida a traumatismo craniano
devem ser excluidas pelas investigacdes apropriadas.

A 4.10 Cefaleia persistente didria desde o inicio pode
assumir duas subformas: uma autolimitada, que tipica-
mente desaparece sem tratamento dentro de alguns
meses e outra refratdria, que € resistente a uma terapéuti-
ca agressiva. Essas subformas nao sdo codificadas de
forma separada.

4.10.1 Cefaleia persistente diaria desde o

inicio, provavel

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia persistente preenchendo os critérios B e C

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

C. Estd presente hd > 3 meses

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

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

Bibliografia

4.1 Cefaleia primaria da tosse

Chen PK, Fuh JL and Wang SJ. Cough headache: A study of 83 consecu-
tive patients. Cephalalgia 2009; 29: 1079-1085.

Chen YY, Lirng JE Fuh JL, et al. Primary cough headache is associated
with posterior fossa crowdedness: A morphometric MRI study.
Cephalalgia 2004; 24: 694-699.

Cohen ME and Duffner PK, eds. Brain tumors in children. Principles of
diagnosis and treatment. New York: Raven Press 1994.

Cutrer FM and Boes CJ. Cough, exertional, and sex headaches. Neurol
Clin 2004; 22: 133-149.

323 Edigdo - Traducdo Portuguesa - 2014



Ozge C, Atis, Ozge A, et al. Cough headache: frequency, characteristics
and the relationship with the characteristics of cough. Eur J Pain
2005; 9: 383-388.

Pascual J. Primary cough headache. Curr Pain Headache Rep 2005; 9:
272-276.

PascualJ, Gonzélez-Mandly A, Martin R and Oterino A. Headaches pre-
cipitated by cough, prolonged exercise or sexual activity: A pros-
pective etiological and clinical study. J Headache Pain 2008; 9:
259-266.

Pascual J. Iglesias E Oterino A, et al. Cough, exertional, and sexual hea-
daches: An analysis of 72 benign and symptomatic cases. Neurology
1996; 46: 1520-1524.

Perini E Toso V. Benign cough ‘cluster’ headache. Cephalalgia 1998; 18:
493-494.

Raskin NH. The cough headache syndrome treatment. Neurology 1995;
45:1784.

4.2 Cefaleia primaria do exercicio

Buzzi MG, Formisano R, Colonnese C, et al. Chiari-associated exertio-
nal, cough and sneeze headache responsive to medical therapy.
Headache 2003; 43: 404-406.

Chen SP, Fuh JL, Lu SR and Wang SJ. Exertional headache: A survey of
1963 adolescents. Cephalalgia 2009; 29: 401-407.

Doepp E Valdueza JM and Schreiber SJ. Incompetence of internal jugu-
lar valve in patients with primary exertional headache: A risk fac-
tor? Cephalalgia 2008; 28: 182-185.

Edis RH and Silbert PL. Sequential benign sexual headache and exer-
tional headache (letter). Lancet 1988; 30: 993.

Green MW. A spectrum of exertional headaches. Headache 2001; 4:
1085-1092.

Heckmann JG, Hilz MJ, Muck-Weymann M and Neundorfer B. Benign
exertional headache/benign sexual headache: A disorder of myoge-
nic cerebrovascular autoregulation? Headache 1997; 37: 597-598.

Lance JW and Lambros J. Unilateral exertional headache as asymptom
of cardiac ischemia. Headache 1998; 38: 315-316.

Lipton RB, Lowenkopf T, Bajwa ZH, et al. Cardiac cephalgia: A treatable
form of exertional headache. Neurology 1997; 49: 813-816.

McCrory P. Recognizing exercise-induced headache. Phys Sports Med
1997; 25: 33-43.

Pascual J, Iglesias E Oterino A, et al. Cough, exertional, and sexual hea-
daches: An analysis of 72 benign and symptomatic cases. Neurology
1996; 46: 1520-1524.

Silbert PL, Edis RH, Stewart-Wynne EG and Gubbay SS. Benign vascu-
lar sexual headache and exertional headache: Interrelationships
and long term prognosis. J Neurol Neurosurg Psychiat 1991; 54:
417-421.

Sjaastad O and Bakketeig LS. Exertional headache. I. Vaga study of hea-
dache epidemiology. Cephalalgia 2002; 22: 784-790.

Sjaastad O and Bakketeig LS. Exertional headache-II. Clinical features
Vaga study of headache epidemiology. Cephalalgia 2003; 23:
803-807.

Wang SJ and Fuh JL. The ‘Other’ headaches: Primary cough, exertion,
sex, and primary stabbing headaches. Curr Pain Headache Rep
2010; 14: 41-46.

4.3 Cefaleia primaria associada a atividade sexual

Biehl K, Evers S and Frese A. Comorbidity of migraine and headache
associated with sexual activity. Cephalalgia 2007; 27: 1271-1273.

Chakravarty A. Primary headaches associated with sexual activity —
Some observations in Indian patients. Cephalalgia 2006; 26:
202-207.

D’Andrea G, Granella F and Verdelli E Migraine with aura triggered by
orgasm. Cephalalgia 2002; 22: 485-486.

Evers S, Peikert A and Frese A. Sexual headache in young adolescence:
A case report. Headache 2009; 49: 1234-1235.

Frese A, Eikermann A, Frese K, et al. Headache associated with sexual
activity: Demography, clinical features, and comorbidity. Neurology
2003; 61: 796-800.

Frese A, Rahmann A, Gregor N, et al. Headache associated with sexual
activity: Prognosis and treatment options. Cephalalgia 2007; 27:
1265-1270.

Kumar KL and Reuler JB. Uncommon headaches: Diagnosis and treat-
ment. J Gen Int Med 1993; 8: 333-341.

Lance JW. Headaches related to sexual activity. J Neurol Neurosurg
Psychiat 1976; 39: 1226-1230.

Landtblom AM, Fridriksson S, Boivie J, et al. Sudden onset headache: A
prospective study of features, incidence and causes. Cephalalgia
2002; 22: 354-360.

Lundberg PO and Osterman PO. Intercourse and headache. In:
Genazzani AR, Nappi G, Facchinetti F and Martignoni E (eds). Pain
and reproduction. Parthenon Publishing 1988: 149-153.

Pascual J, Iglesias E Oterino A, et al. Cough, exertional, and sexual hea-
daches: An analysis of 72 benign and symptomatic cases. Neurology
1996; 46: 1520-1524.

PascualJ, Gonzdlez-Mandly A, Martin R and Oterino A. Headaches pre-
cipitated by cough, prolonged exercise or sexual activity: A pros-
pective etiological and clinical study. J Headache Pain 2008; 9:
259-266.

32 Edicdo - Tradugdo Portuguesa - 2014

Yeh YC, Fuh JL, Chen SP and Wang SJ. Clinical features, imaging fin-
dings and outcomes of headache associated with sexual activity.
Cephalalgia 2010; 30: 1329-1335.

4.4 Cefaleia explosiva primaria

Bassi P, Bandera R, Loiero M, et al. Warning signs in subarachnoid
hemorrhage: A cooperative study. Acta Neurol Scand 1991; 84:
277-281.

Chen SP, Fuh JL, Liang JE et al. Recurrent primary thunderclap heada-
che and benign CNS angiopathy: Spectra of the same disorder?
Neurology 2006; 67: 2164-2169.

Dodick DW, Brown RD, Britton JW and Huston J. Nonaneurysmal thun-
derclap headache with diffuse, multifocal, segmental and reversible
vasospasm. Cephalalgia 1999; 19: 118-123.

Garg RK. Recurrent thunderclap headache associated with reversible
vasospasm causing stroke. Cephalalgia 2001; 21: 78-79.

Landtblom AM, Fridriksson S, Boivie ], et al. Sudden onset headache: A
prospective study of features incidence and causes. Cephalalgia
2002; 22: 354-360.

Linn FHH, Rinkel GJE, Algra A and van Gijn J. Headache characteristics
in subarachnoid haemorrhage and benign thunderclap headache. J
Neurol Neurosurg Psychiat 1998; 65: 791-793.

Linn FHH, Rinkel GJE, Algra A and van Gijn J. Follow-up of idiopathic
thunderclap headache in general practice. J Neurol 1999; 246:
946-948.

Linn FHH and Wijdicks EFM. Causes and management of thunderclap
headache: A comprehensive review. Neurologist 2002; 8: 279-289.

Markus HS. A prospective follow-up of thunderclap headache mimic-
king subarachnoid haemorrhage. J Neurol Neurosurg Psychiatry
1991; 54: 1117-1125.

Maurino J, Saposnik G, Lepera S, et al. Multiple simultaneous intrace-
rebral haemorrhages. Arch Neurol 2001; 58: 629-632.

Nowak DA, Rodiek SO, Henneken S, et al. Reversible segmental cerebral
vasoconstriction (Call-Fleming syndrome): Are calcium channel
inhibitors a potential treatment option? Cephalalgia 2003; 23:
218-222.

Schwedt TJ, Matharu MS and Dodick DW. Thunderclap headache.
Lancet Neurol 2006; 5: 621-631.

Slivka A and Philbrook B. Clinical and angiographic features of thun-
derclap headache. Headache 1995; 35: 1-6.

Sturm JW and Macdonell RAL. Recurrent thunderclap headache asso-
ciated with reversible intracerebral vasospasm causing stroke.
Cephalalgia 2000; 20: 132-135.

Wijdicks EFM, Kerkhoff H and van Gjin J. Cerebral vasospasm and
unruptured aneurysm in thunderclap headache. Lancet 1988; ii:
1020.

Witham TF and Kaufmann AM. Unruptured cerebral aneurysm produ-
cing a thunderclap headache. Am J Emergency Med 2000; 1: 88-90.

4.5 Cefaleia por estimulos frios

Bird N, MacGregor A andWilkinson MIP. Ice-cream headache -Site,
duration, and relationship to migraine. Headache 1992; 32: 35-38.

Burkhart CG and Burkhart CN. Ice cream headaches with cryotherapy
of actinic keratoses. Int ] Dermatol 2006; 45: 1116-1117.

Drummond PD and Lance JW. Neurovascular disturbances in heada-
che patients. Clin Exp Neurol 1984; 20: 93-99.

Fasano VA, Broggi G, Lo Russo G and Zeme S. Headache induced by
freezing external carotid artery branches. Adv Neurol 1982; 33: 399.

Fuh JL, Wang SJ, Lu SR and Juang KD. Ice-cream headache-A large sur-
vey of 8359 adolescents. Cephalalgia 2003; 23: 977-981.

Kaczorowski Mand Kaczorowski J. Ice-cream evoked headaches (ICE-
H) study: randomised trial of accelerated versus cautious ice-cream
eating regimen. BMJ 2002; 21: 1445-1446.

Mattsson P. Headache caused by drinking cold water is common and
related to active migraine. Cephalalgia 2001; 21: 230-235.

Raskin NH and Knittle SC. Ice cream headache and orthostatic symp-
toms in patients with migraine. Headache 1976; 16: 222-225.

Selekler HM, Erdogan MS and Budak E Prevalence and clinical charac-
teristics of an experimental model of ‘ice-cream headache’ in
migraine and episodic tension-type headache patients. Cephalalgia
2004; 24: 293-297.

4.6 Cefaleia por compressdo/tracdo externa

Blau JN. Ponytail headache: A pure extracranial headache. Headache
2004; 44: 411-413.

Krymchantowski AV. Headaches due to external compression. Curr
Pain Headache Rep 2010; 14: 321-324.

Pestronk A and Pestronk S. Goggle migraine. N Engl ] Med 1983; 308:
226-227.

4.7 Cefaleia primdria em guinada

Dangond F and Spierings EL. Idiopathic stabbing headaches lasting a
few seconds. Headache 1993; 33: 257-258.

FuhJL, Kuo KH and Wang SJ: Primary stabbing headache in a headache
clinic. Cephalalgia 2007; 27: 1005-1009.

CLASSIFICAGCAO INTERNACIONAL DE CEFALEIAS

53



54

Fusco C, Pisani F and Faienza C. Idiopathic stabbing headache: Clinical
characteristics of children and adolescents. Brain Develop 2003; 25:
237-240.

Martins IP, Parreira E and Costa I. Extratrigeminal ice-pick status.
Headache 1995; 35: 107-110.

ParejaJA, Ruiz]J, de Isla C, et al. Idiopathic stabbing headache (jabs and
jolts syndrome). Cephalalgia 1996; 16: 93-96.

Raskin NH and Schwartz RK. Icepick-like pain. Neurology 1980; 30:
203-205.

Selekler HM and Budak E Idiopathic stabbing headache and experi-
mental ice cream headache (short-lived headaches). Eur Neurol
2004; 51: 6-9.

Shin JH, Song HK, Lee JH, et al. Paroxysmal stabbing headache in the
multiple dermatomes of the head and neck: a variant of primary
stabbing headache or occipital neuralgia? Cephalalgia 2007; 27:
1101-1108.

Sjaastad O, Pettersen H and Bakketeig LS. The Vaga study; epidemiolo-
gy of headache I: The prevalence of ultrashort paroxysms.
Cephalalgia 2001; 21: 207-215.

Sjaastad, O, Pettersen, H and Bakketeig, LS. Long-lasting cephalic jabs
(?) The Vaga study of headache epidemiology. Cephalalgia 2005; 25:
581-592.

Soriani S, Battistella PA, Arnaldi C, et al. Juvenile idiopathic stabbing
headache. Headache 1996; 36: 565-567.

4.8 Cefaleia numular

Cuadrado ML, Valle B, Ferndndez de las Pefias C, et al. Bifocal nummu-
lar headache: The first three cases. Cephalalgia 2009; 29: 583-586.

Cuadrado ML, Valle B, Ferndndez-de-las-Pefias C, et al. Pressure pain
sensitivity of the head in patients with nummular headache: A car-
tographic study. Cephalalgia 2010;30: 200-206.

Ferndndez-de-las Penas C, Cuadrado ML, Barriga FJ and Pareja JA.
Local decrease of pressure pain threshold in nummular headache.
Headache 2006; 46: 1195-1198.

Ferndndez-de-las Peniass C, Cuadrado ML, Barriga FJ and Pareja JA.
Pericranial tenderness is not related to nummular headache.
Cephalalgia 2007; 27: 182-186.

Grosberg BM, Solomon S and Lipton RB. Nummular headache. Curr
Pain Headache Rep 2007; 11: 310-312.

Guerrero AL, Cortijo E, Herrero-Veldzquez S, et al. Nummular heada-
che with and without exacerbations: Comparative characteristics in
a series of 72 patients. Cephalalgia 2012; 32: 649-653.

MoonJ, Ahmed K and Garza I. Case series of sixteen patients with num-
mular headache. Cephalalgia 2010; 12: 1527-1530.

Pareja JA, Caminero AB, Serra J, et al. Numular headache: A coin-sha-
ped cephalgia. Neurology 2002; 58: 1678-1679.

Pareja JA, Cuadrado ML, Ferndndez de las Pefias C, et al. Nummular
headache with trophic changes inside the painful area. Cephalalgia
2008; 28: 186-190.

Pareja JA, Montojo T and Alvarez M. Nummular Headache Update.
Curr Neurol Neurosci Rep 2012; 12: 118-124.

Pareja JA, Pareja J, Barriga FJ, et al. Nummular headache. A prospective
series of 14 new cases. Headache 2004; 44: 611-614.

Ruscheweyh R, Buchheister A, Gregor N, et al. Nummular headache:
Six new cases and lancinating pain attacks as possible manifesta-
tion. Cephalalgia 2010; 30: 249-253.

4.9 Cefaleia Hipnica

Centonze V, D’Amico D, Usai S, et al. First Italian case of hypnic heada-
che, with literature review and discussion of nosology. Cephalalgia
2001; 21: 71-74.

Dodick DW. Polysomnography in hypnic headache syndrome.
Headache 2000; 40: 748-752.

Dodick DW, Jones JM and Capobianco DJ. Hypnic headache: Another
indomethacin-responsive headache syndrome? Headache 2000; 40:
830-835.

Donnet A and Lantéri-Minet M. A consecutive series of 22 cases of hyp-
nic headache in France. Cephalalgia 2009; 29: 928-934.

Evers S and Goadsby PJ. Hypnic headache: Clinical features, pathophy-
siology, and treatment. Neurology 2003; 60: 905-909.

Gil-Gouveia R and Goadsby PJ. Secondary ‘hypnic headache'. J Neurol
2007; 254: 646-654.

Holle D, Naegel S, Krebs S, et al. Hypothalamic gray matter volume loss
in hypnic headache. Ann Neurol 2011; 69: 533-539.

Holle D, Naegel S, Krebs S, et al. Clinical characteristics and therapeu-
tic options in hypnic headache. Cephalalgia 2010; 30: 1435-1442.

Holle D, Wessendorf TE, Zaremba S, et al. Serial polysomnography in
hypnic headache. Cephalalgia 2011; 31: 286-290.

CLASSIFICAGAO INTERNACIONAL DE CEFALEIAS

Liang JE Fuh JL, Yu HY, et al. Clinical features, polysomnography and
outcome in patients with hypnic headache. Cephalalgia 2008; 28:
209-215.

Newman LC, Lipton RB and Solomon S. The hypnic headache syndro-
me: A benign headache disorder of the elderly. Neurology 1990; 40:
1904-1905.

Peres ME Masruha MR, Zukerman E, et al. Potential therapeutic use of
melatonin in migraine and other headache disorders. Expert Opin
Investig Drugs 2006; 15: 367-375.

Raskin NH. The hypnic headache syndrome. Headache 1988; 28:
534-536.

4.10 Cefaleia persistente didria desde o inicio

Bigal ME, Lipton RB, Tepper SJ, et al. Primary chronic daily headache
and its subtypes in adolescents and adults. Neurology 2004; 14:
843-847.

Bigal ME, Rapoport AM, Tepper SJ, et al. The classification of chronic
daily headache in adolescents — A comparison between the second
edition of the international classification of headache disorders
and alternative diagnostic criteria. Headache 2005; 45:582-589.

Castillo J, Munoz P, Guitera V and Pascual J. Epidemiology of chronic
daily headache in the general population. Headache 1999; 39:
190-196.

Chakravarty A. Chronic daily headache in children and adolescents: A
clinic based study from India. Cephalalgia 2005; 25: 795-800.

Donnet A and Levrier O. A consecutive series of ten cases of new daily
persistent headache: Clinical presentation and morphology of the
venous system. Neurology 2009; 72: A419.

Evans RW. New daily persistent headache. Curr Pain Headache Rep
2003; 7: 303-307.

Evans RW and Rozen TD. Etiology and treatment of new daily persis-
tent headache. Headache 2001; 41: 830-832.

Goadsby PJ and Boes C. New daily persistent headache. J Neurol
Neurosurg Psychiat 2002; 72 Suppl 2: ii6-ii9.

Grande RB, Aaseth K, Lundqvist C, et al. Prevalence of new daily persis-
tent headache in the general population. The Akershus study of
chronic headache. Cephalalgia 2009; 29: 1149-1155.

Kung E, Tepper SJ, Rapoport AM, et al. New daily persistent headache
in the pediatric population. Cephalalgia 2009; 29: 17-22.

Li D and Rozen TD. The clinical characteristics of new daily persistent
headache. Cephalalgia 2002; 22: 66-69.

Mack KJ. New daily persistent headache in children and adults. Curr
Pain Headache Rep 2009; 13: 47-51.

Mack KJ. What incites new daily persistent headache in children?
Pediatr Neurol 2004; 31: 122-125.

Meineri P, Torre E, Rota E and Grasso E. New daily persistent headache:
Clinical and serological characteristics in a retrospective study.
Neurol Sci 2004; 25 Suppl 3: S281-5282.

Peng KP, Fuh JL, Yuan HK, et al. New daily persistent headache: Should
migrainous features be incorporated? Cephalalgia 2011; 31:
1561-1569.

Peres ME Lucchetti G, Mercante JP and Young WB. New daily persistent
headache and panic disorder. Cephalalgia 2011; 31: 250-253.

Prakash S and Shah ND. Postinfectious new daily persistent headache
may respond to intravenous methylprednisolone. J Headache Pain
2010; 11: 59-66.

Robbins MS, Grosberg BM, Napchan U, et al. Clinical and prognostic
subforms of new daily-persistent headache. Neurology 2010; 74:
1358-1364.

Rozen TD, Roth JM and Denenberg N. Cervical spine joint hypermobi-
lity: A possible predisposing factor for new daily persistent heada-
che. Cephalalgia 2006; 26: 1182-1185.

Rozen T and Swidan SZ. Elevation of CSF tumor necrosis factor alpha
levels in new daily persistent headache and treatment refractory
chronic migraine. Headache 2007; 47: 1050-1055.

Santoni JR and Santoni-Williams CJ. Headache and painful lymphade-
nopathy in extracranial or systemic infection: Etiology of new daily
persistent headaches. Intern Med 1993; 32: 530-532.

Silberstein SD, Lipton RB, Solomon S and Mathew NT. Classification of
daily and near daily headaches: Proposed revisions to the THS clas-
sification. Headache 1994; 34: 1-7.

Takase Y, Nakano M, Tatsumi C and Matsuyama T. Clinical features,
effectiveness of drug-based treatment, and prognosis of new daily
persistent headache (NDPH): 30 cases in Japan. Cephalalgia 2004;
24:955-959.

Vanast W]. New daily persistent headaches: Definition of a benign syn-
drome. Headache 1986; 26: 317.

Young WB and Swanson JW. New daily-persistent headache: The swit-
ched-on headache. Neurology 2010; 74: 1338-1339.

323 Edigdo - Traducdo Portuguesa - 2014



Parte 2

Cefaleias secundarias

Introducao

5. Cefaleia atribuida a les@o ou traumatismo cranio-encefalico
e/ou cervical

6. Cefaleia atribuida a perturbacao vascular craniana ou cervical

7. Cefaleia atribuida a perturbacao intracraniana nao vascular

8. Cefaleia atribuida a uma substancia ou sua privacao

9. Cefaleia atribuida a infecao

10. Cefaleia atribuida a uma perturbacdao da homeostasia

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

12. Cefaleia atribuida a uma perturbacao psiquiatrica
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Introducdo as cefaleias
secundarias

Quando um doente tem uma cefaleia pela primeira vez
ou um novo tipo de cefaleia e ao mesmo tempo desenvol-
ve um tumor cerebral é natural concluir que a cefaleia é
secunddria ao tumor. A tais doentes devera ser dado um
Gnico diagnostico de cefaleias 7.4 Cefaleia atribuida a neo-
plasia intracraniana (ou uma das suas subformas) mesmo
quando a cefaleia fenomenologicamente seja enxaqueca,
cefaleia tipo-tensao ou cefaleia em salvas. Por outras pala-
vras, uma cefaleia de novo ocorrendo com outra perturba-
¢ado reconhecida como capaz de a causar é sempre diag-
nosticada como secundaria.

A situacgdo é diferente quando o doente tenha tido pre-
viamente um tipo de cefaleia primdria que agrava em
estreita relacao temporal com a ocorréncia de outra per-
turbacdo. Existem trés possiveis explicacdes para este
agravamento: um que € a coincidéncia; outro é o agrava-
mento da cefaleia priméria relacionado causalmente com
a nova perturbacdo; outro que é o aparecimento de uma
nova cefaleia relacionada causalmente com a nova pertur-
bacdo. As regras para a sua atribuicao desenvolvidas na
ICHD-II permitiam, em tais circunstancias, um ou dois
diagndsticos mas, baseadas na decisao clinica. Essas
regras foram modificadas na ICHD-3 beta para sejam
menos abertas 4 interpretacao.

Quando uma nova cefaleia ocorre pela primeira vez
em estreita relacdo temporal com outra perturbacdo
que é conhecida como podendo causar cefaleias, ou
preenche outros critérios de causalidade para essa per-
turbagdo, a nova cefaleia é codificada como cefaleia
secundadria atribuida a perturbagao causal. Isto perma-
nece verdade mesmo quando a cefaleia tem as carate-
risticas de cefaleia primdria (enxaqueca, cefaleia tipo-
tensao, cefaleia em salvas ou uma das outras cefaleias
trigémino-autonémicas).

Quando uma cefaleia primdria preexistente se torna
crénica em estreita relacdo temporal com a tal perburba-
¢ao causal, ambos, os diagnosticos primdrio e secundario
deverdo ser dados. Quando uma cefaleia primaria pree-
Xistente se torna significativamente pior (geralmente sig-
nifica um aumento na frequéncia e/ou severidade para o
dobro ou superior) em estreita relagao temporal com a tal
perturbacgdo causal, ambos os diagndsticos, primdrio e
secundario, deverdo ser dados desde que haja boa evi-
déncia de que essa perturbacao pode causar cefaleias.

A ICHD-II uniformizou o formato dos critérios de diag-
néstico para as cefaleias secundarias mas nao foi sem pro-
blemas. A revisdo foi necessdria e, esta revisdo foi adotada
na ICHD-3 beta:

Critérios de diagndstico gerais para as cefaleias
secundarias:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C

B. Foi diagnosticada outra perturbacdo cientificamente
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documentada como podendo causar cefaleias'
C.Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes*:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relacao temporal com o
inicio da presumida perturbacao causal
2. um ou dois dos seguintes:

a) a cefaleia piorou significativamente em paralelo
com o agravamento da presumida perturbacao
causal

b) a cefaleia melhorou significativamente em para-
lelo com a melhoria da presumida perturbagao
causal

3. a cefaleia tem as carateristicas tipicas da perturbagao
causal®
4. existe outra evidéncia de causalidade’
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Notas:

1. Como a cefaleia é extremamente prevalente, pode oco-
rer simultaneamente com outra perturbagdo por acaso
e sem uma relacao causal. Por isso, uma cefaleia secun-
daria s6 pode ser definitivamente diagnosticada quan-
do ha uma evidéncia sélida baseada em estudos cienti-
ficos publicados de que a perturbacdo especificada no
critério B é capaz de causar cefaleias. A evidéncia cien-
tifica pode vir de grandes estudos clinicos observando
as relacoes temporais proximas entre a perturbacao e a
evolucdo daa cefaleia ap6s tratamento da perturbagao
ou, de pequenos estudos usando métodos de anélise
avancados, testes de sangue ou outros testes paraclini-
cos, mesmo quando nao estdo prontamente disponiveis
para o médico diagnosticador que ird usar estes crité-
rios. Por outras palavras, métodos de estudo que nao
sdo uteis no uso de rotina dos critérios de diagnéstico
podem, nao obstante, ser tteisl para estabelecer a rela-
¢ao causal geral com base no critério B. Ao longo da
ICHD-3 beta, contudo, os critérios de diagndstico res-
tringem-se a informacao razoavelmente disponivel para
o médico diagnosticador numa situacao clinica tipica.

2. Os critérios gerais requerem a presenca de dois aspetos
distintos de evidéncia e permite até aos quatro tipos de
evidéncia reconhecidos. Nem todos estes tipos sdo
apropriados para todas as perturbacdes e nem todas
necessitam de fazer parte de um critério especifico para
cada tipo particular de cefaleia secundéria, quando
assim é. Ha poucas cefaleias secunddrias para as quais a
evidéncia de causalidade depende muito fortemente do
inicio em relacao temporal para ser uma causa presumi-
da. Exemplos sdo os subtipos de 7.2 Cefaleia atribuida a
pressdo baixa do liquido cefalorraquidiano, que sao
geralmente ortostdticas mas nao invariavelmente, pelo
que esta carateristica ndo pode ser fidvel como critério
de diagnéstico. Em tais casos, o critério D assume parti-
cular importéncia.

3. Um exemplo € o inicio muito suibito (explosivo) da cefa-
leia em 6.2.2 Cefaleia atribuida a hemorragia subarac-
noideia ndo traumdtica (HSA). A carateristica (se existir)
devera ser especificada para cada cefaleia secunddria.
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4.Isto é para ser especificado (se apropriado) para cada intensidade) e marcadores da atividade da presumida

cefaleia secunddria. Um exemplo deste tipo de evidén- perturbacdo causal (p. ex: alteracdes na neuroimagem
cia é a concordancia entre o local da cefaleia e a locali- ou noutros testes laboratoriais [tais como a velocidade
zacdo da presumida perturbacdo causal. Outra € a via- de sedimentacao eritrocitdria em 6.4.1 Cefaleia atribui-
¢do em paralelo entre os aspetos da cefaleia (tal como a da a arterite de células gigantes (ACG/AT)]).
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5. Cefaleia atribuida a lesao ou
traumatismo cranio-encefalico
e/ou cervical

5.1 Cefaleia aguda atribuida a lesdo traumatica cranio-
encefalica
5.1.1 Cefaleia aguda atribuida a lesdo cranio-encefdli-
ca moderada ou grave
5.1.2 Cefaleia aguda atribuida a lesdo cranio-encefdli-
ca ligeira
5.2 Cefaleia persistente atribuida a lesao traumadtica cra-
nio-encefélica
5.2.1 Cefaleia persistente atribuida a lesao traumadtica
cranio-encefdlica moderada ou grave
5.2.2 Cefaleia persistente atribuida a lesao traumadtica
cranio-encefdlica ligeira
5.3 Cefaleia aguda atribuida a lesdo em contragolpe
(“whiplash”)
5.4 Cefaleia persistente atribuida a lesdo em contragolpe
5.5 Cefaleia aguda atribuida a craniotomia
5.6 Cefaleia persistente atribuida a craniotomia

Comentario geral
Cefaleia primdria, secunddria ou ambas?

Quando uma cefaleia de novo ocorre em estreita rela-
¢do temporal com um traumatismo ou lesao da cabeca ou
pescoco, classifica-se como cefaleia secunddria atribuida
ao traumatismo ou a lesao. Isso continua vélido, quando a
nova cefaleia tiver as caracteristicas de qualquer das cefa-
leias primdrias classificadas na Parte 1 da ICHD-3 beta.
Quando uma cefaleia preexistente com as caracteristicas
de uma cefaleia primadria se torna crénica ou se agrava sig-
nificativamente (a frequéncia e /ou a intensidade aumen-
tam duas vezes ou mais) em estreita relacdo temporal com
um traumatismo ou lesdo, deverao ser atribuidos o diag-
noéstico da cefaleia inicial e o diagnéstico de 5. Cefaleia
atribuida a lesdo ou traumatismo cranio-encefdlico elou
cervical (ou um dos seus subtipos).

Introducao

Os subtipos de 5. Cefaleia atribuida a lesdo ou trauma-
tismo crdnio-encefilico elou cervical estao entre os tipos
mais frequentes de cefaleias secunddrias. Se ocorrerem
nos primeiros 3 meses sao consideradas agudas; se conti-
nuarem para além desse periodo, sdo designadas persis-
tentes. O periodo de tempo é consistente com os critérios
de diagnéstico da ICHD-II, embora o termo persistente
tenha sido adotado em vez de cronica.

Nao existem caracteristicas especificas das cefaleias
que permitam distinguir os subtipos de 5. Cefaleia atribui-
da a lesdo ou traumatismo crdnio-encefdlico elou cervical
dos outros tipos de cefaleias; frequentemente asseme-
lham-se as cefaleias do tipo tensdo ou a enxaqueca.
Consequentemente, o seu diagnostico estd largamente
dependente da relacdo temporal estreita entre a lesdo ou o
traumatismo e o inicio da cefaleia. Os critérios de diagnos-
tico da ICHD-3 sao consistentes com os da ICHD-II para
todos os subtipos, requerendo que a cefaleia se tenha
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desenvolvido num periodo de 7 dias ap6s a lesdo ou o
traumatismo, ou num periodo de 7 dias apés recuperar a
consciéncia e/ou a capacidade de avaliar e de reportar a
dor, quando estas tenham sido afetadas pela lesao ou pelo
traumatismo. Embora o intervalo de 7 dias seja um pouco
arbitrério e alguns peritos argumentem que a cefaleia se
pode desenvolver ap6s um intervalo maior numa minoria
de doentes, ndo existe atualmente suficiente evidéncia
para alterar este requisito.

A cefaleia pode ocorrer como um sintoma isolado, apds
lesdo ou traumatismo, ou fazendo parte de uma constela-
¢do de sintomas, como tonturas, fadiga, alteracdes da con-
centracdo, lentificagdo psicomotora, alteracdes ligeiras da
memoria, insénia, ansiedade, alteracdes da personalidade
e irritabilidade. Quando vérios destes sintomas estao pre-
sentes ap6s um traumatismo cranio-encefalico, conside-
ra-se que o doente tem uma sindrome pés-concussional.

A patogénese da 5. Cefaleia atribuida a lesdo ou trau-
matismo crdnio-encefdlico elou cervical é frequentemente
pouco clara. Numerosos fatores que podem contribuir
para o seu desenvolvimento incluem, mas nao se limitam,
alesdo axonal, alteracdes no metabolismo cerebral, altera-
¢oes na hemodinamica cerebral, predisposicao genética,
psicopatologia e expetativa de desenvolver uma cefaleia
ap6s um traumatismo cranio-encefélico. Pesquisas recen-
tes utilizando técnicas de neuro-imagem avancadas, suge-
rem uma capacidade em detetar alteracées cerebrais
estruturais ap6s traumatismos minor que nio sao deteta-
veis nos testes diagnésticos convencionais. As alteracoes
do sono pés-traumaticas, as alteracoes do humor e os
fatores psicossociais indutores de stress podem influen-
ciar o desenvolvimento e a perpetuacgdo da cefaleia. O uso
excessivo de medicacdo utilizada nas crises pode contri-
buir para a persisténcia da cefaleia ap6s traumatismo cra-
nio-encefélico através do desenvolvimento da 8.2 Cefaleia
por uso excessivo de medicamentos. Os médicos deverao
considerar esta possibilidade sempre que a cefaleia persis-
ta para além da fase inicial pds-traumadtica.

Os fatores de risco para o desenvolvimento da 5.
Cefaleia atribuida a lesdo ou traumatismo cranio-encefdli-
co elou cervical incluem histéria prévia de cefaleia, lesao
pouco grave, sexo feminino e presenc¢a de comorbilidades
psiquidtricas. A associacao de traumatismos cranio-ence-
falicos de repeticao e o desenvolvimento da cefaleia deve-
réd ser investigada. O grau de expetativa de cefaleia ap6s
um traumatismo cranio-encefdlico e o papel dos litigios
em relacdo a essa cefaleia, como fatores de promocao do
seu desenvolvimento e persisténcia sdo ainda largamente
debatidos. A maioria dos estudos sugere que a simulagao
é um fator presente s6 numa pequena minoria de doentes.
Nos doentes com ou sem litigios pendentes, as caracteris-
ticas das cefaleias, os resultados nos testes cognitivos, as
respostas ao tratamento e a melhoria dos sintomas com o
passar do tempo sao semelhantes. Além disso, a resolugao
dos sintomas nao ocorre tipicamente apés os acordos ou
as sentencas legais. Na Lituania, por exemplo, um pais
onde hd poucas expetativas de desenvolver cefaleia apos
um traumatismo cranio-encefdlico e onde nao existem
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seguros contra acidentes pessoais, as taxas de 5.2 Cefaleia
persistente atribuida a lesdo traumdtica da cabega
sdo baixas.

5. Cefaleia atribuida a lesdo ou traumatismo cranio-
encefdlico elou cervical tem também sido reportada em
criancas, embora menos frequentemente que nos adultos.
A apresentacdo clinica dos subtipos é semelhante nas
criancas e nos adultos, sendo 0os mesmos os critérios de
diagnostico nas criangas.

5.1 Cefaleia aguda atribuida a lesao
traumatica cranio-encefalica
Classificacdo noutro local:

O traumatismo que resulte de movimentos de acelera-
cao/desaceleracao da cabeca, com flexao/extensao do
pescoco € classificado como contragolpe (“whiplash”). A
cefaleia aguda atribuida a um traumatismo desse tipo é
codificada como 5.3 Cefaleia aguda atribuida a lesdo em
contragolpe. A cefaleia aguda atribuida a craniotomia
cirtirgica realizada por motivos, que ndo o traumatismo
cranio-encefdlico, é codificada como 5.5 Cefaleia aguda
atribuida a craniotomia.

Descrigdo:
Cefaleia, com menos de 3 meses de duracdo, causada
por traumatismo cranio-encefalico.

Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D
B. Ocorréncia de lesdo encefélica traumatica’
C. A cefaleia aparece dentro de 7 dias ap6s uma das
seguintes situacoes:
1. traumatismo cranio-encefélico
2. recuperacgdo da consciéncia apds o traumatismo cra-
nio-encefélico
3. descontinuacao da medicacdo que diminua a capa-
cidade de sentir ou descrever a cefaleia apds o trau-
matismo cranio-encefélico
D. Uma das seguintes situacoes:
1. a cefaleia desaparece num periodo de 3 meses ap6s o
traumatismo cranio-encefélico
2. a cefaleia persiste, mas ainda ndo passaram 3 meses
apo6s o traumatismo cranio-encefélico
E. Nao melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3
beta.

Nota:

1. O traumatismo cranio-encefélico é definido como uma
lesdo estrutural ou funcional, resultando da acdo de for-
cas externas no cranio. Estas incluem pancadas no cra-
nio com um objeto ou bater com o cranio num objeto,
penetracao do cranio por um objeto estranho, forcas
produzidas por sopros ou explosdes e ainda por forcas a
definir.

Comentarios:

A convencao de que a cefaleia se tenha desenvolvido
num periodo de 7 dias é um pouco arbitrdria (ver
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Introducdo). Comparado com intervalos mais longos, o
periodo de 7 dias confere uma maior especificidade aos
critérios de diagnéstico para 5.1 Cefaleia aguda atribuida
a lesdo traumdtica cranio-encefdlica (isto é, maior evidén-
cia de fator causal), mas ao mesmo tempo alguma perda
de sensibilidade. Serdo necessarias mais pesquisas para se
saber se um intervalo diferente, serd mais apropriado.
Entretanto, deverdo ser utilizados os critérios A5.1.1.1
Cefaleia aguda de inicio tardio atribuida a traumatismo
cranio-encefdlico moderado ou grave e A5.1.2.1 Cefaleia
aguda de inicio tardio atribuida a traumatismo crdanio-
encefdlico ligeiro, quando o intervalo entre o traumatismo
e o inicio da cefaleias for maior que 7 dias.

5.1.1 Cefaleia aguda atribuida a lesdo

traumatica crénio-encefalica moderada ou

grave

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 5.1 Cefaleia
aguda atribuida a lesdo traumdtica cranio-encefdlica

B. Traumatismo cranio-encefdlico com pelo menos uma
das seguintes caracteristicas:
1. perda de consciéncia por >30 minutos

. escala de coma de Glasgow valor < 13

. amnésia pos-traumatica' durando > 24 horas

. alteracdo do nivel de consciéncia por > 24 horas

.imagiologia evidenciando uma lesao traumadtica

Gl W N

encefdlica, como hemorragia intracraniana e/ou
contusao cerebral.

Nota:

1. A duracdo da amnésia pds-traumatica é definida pelo
intervalo de tempo entre o traumatismo cranio-encefa-
lico e a recuperacao da memoria de eventos atuais ou
dos que ocorreram nas ultimas 24 horas.

5.1.2 Cefaleia aguda pés-traumatica atribuida
a lesdo cranio-encefalica ligeira
Critérios de diagndstico:
A. Cefaleia preenchendo os critérios para 5.1 Cefaleia
aguda atribuida a lesdo traumdtica cranio-encefdlica
B. Traumatismo cranio-encefélico preenchendo os crité-
rios 1 e 2:
1. Associado a nenhum dos seguintes:
a) perda de consciéncia >30 minutos
b) escala de coma de Glasgow <13
¢) amnésia pés-traumadtical >24 horas
d) alteracao do nivel de consciéncia >24 horas
e) imagiologia evidenciando uma lesao traumatica
encefdlica, como hemorragia intracraniana e/ou
contusdo cerebral
2. Associada a um ou mais dos seguintes sintomas/sinais
imediatamente ap6s o traumatismo cranio-encefélico:
a) confusdo transitéria, desorientacdo ou alteracao
de consciéncia
b) perda de memoria para eventos imediatamente
antes ou apds o traumatismo cranio-encefélico
¢) dois ou mais sintomas sugestivos de traumatismo
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cranio-encefdlico ligeiro: nduseas, vomitos, alte-
ragdes da visdo, tonturas e/ou vertigens, altera-
¢oes da memoria e/ou da concentracao.

Comentario:

Os critérios de diagnéstico para lesdo cranio-encefélica
ligeira e para lesdo traumatica cranio-encefédlica modera-
da ou grave admitem uma variabilidade substancial na
gravidade do traumatismo em cada categoria. Isto levou a
que alguns peritos sugerissem a inclusdo de categorias
adicionais: cefaleia atribuida a lesdo cranio-encefdlica
ligeira e cefaleia atribuida a lesdo crdnio-encefdlica muito
grave. Embora, atualmente, ndo haja suficiente evidéncia
para adicionar estas categorias, estudos futuros deverdo
investigar a utilidade de o fazer.

5.2 Cefaleia persistente atribuida a
lesdo traumatica cranioencefalica
Classificacdo noutro local:

O traumatismo como resultado dos movimentos de
aceleracao/desaceleracdo da cabeca, com flexao/extensao
do pescoco, € classificado como contragolpe (“whiplash”).
A cefaleia persistente atribuida a tal traumatismo é classi-
ficada como 5.4 Cefaleia persistente atribuida a lesdo em
contragolpe. A cefaleia persistente atribuida a craniotomia
cirdrgica realizada por motivos, que ndo o traumatismo
cranio-encefdlico, € classificada como 5.6 Cefaleia persis-
tente atribuida a craniotomia.

Descrigdo:
Cefaleia com duracgado superior a 3 meses, causada por
traumatismo cranio-encefalico.

Critérios de diagndstico:
A. Cefaleia de qualquer tipo preenchendo os critérios C e D
B. Ocorréncia de lesdo encefélica traumatica’
C.A cefaleia aparece dentro de 7 dias ap6s uma das
seguintes situacoes:
1. Traumatismo cranio-encefélico
2. Recuperacdo da consciéncia apdés o traumatismo
cranio-encefélico
3. Descontinuacao da medicacdo que diminua a capa-
cidade de sentir ou descrever a cefaleia apds o trau-
matismo cranio-encefélico
D. A cefaleia persiste por> 3 meses apds o traumatismo
cranio-encefélico
E. Nao melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3
beta.

Nota:

1. O traumatismo cranio-encefélico é definido como uma
lesao estrutural ou funcional, resultando da agao de for-
¢as externas no cranio. Estas incluem pancadas no cranio
com um objeto ou bater com o cranio num objeto, pene-
trag@o do cranio por um objeto estranho, forcas produzi-
das por sopros ou explosodes e ainda por forgas a definir.
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Comentaérios:

A convencado de que a cefaleia se tenha desenvolvido
num periodo de 7 dias é um pouco arbitraria (ver
Introducdo). Comparado com intervalos mais longos, o
periodo de 7 dias confere uma maior especificidade aos
critérios de diagnéstico para 5.1 Cefaleia aguda atribuida
a lesdo traumdtica cranio-encefdlica (isto é, maior evidén-
cia de fator causal), mas ao mesmo tempo alguma perda
de sensibilidade. Serdo necessdrias mais pesquisas para se
saber se um intervalo diferente serd mais apropriado.
Entretanto, deverdao ser utilizados os critérios A5.1.1.1
Cefaleia aguda de inicio tardio atribuida a traumatismo
cranio-encefdlico moderado ou grave A5.1.2.1 Cefaleia
aguda de inicio tardio atribuida a traumatismo crdnio-
encefdlico ligeiro, quando o intervalo entre o traumatismo
e o inicio da cefaleias for maior que 7 dias.

Para ser consistente com os critérios de diagnéstico da
ICHD-II para a cefaleia crénica pés-traumdtica e com o
intervalo de tempo usado no diagnéstico de outras cefa-
leias secunddrias, 3 meses é o intervalo de tempo ap6s o
qual a cefaleia atribuida a traumatismo cranio-encefélico
é considerada persistente. Estudos futuros deverao inves-
tigar se periodos de tempo mais curtos ou mais longos
deverdo ser adotados.

5.2.1 Cefaleia persistente atribuida a lesao
traumatica cranio-encefalica moderada ou grave
Critérios de diagndstico:
A. Cefaleia preenchendo os critérios para 5.2 Cefaleia per-
sistente atribuida a lesdo traumdtica cranio-encefdlica
B. Traumatismo cranio-encefdlico com pelo menos uma
das seguintes caracteristicas:
1. perda de consciéncia >30 minutos
. escala de coma de Glasgow <13
. amnésia p6s-traumdtica’ >24 horas
. alteracao do nivel de consciéncia >24 horas

G = w N

.imagiologia evidenciando uma lesdo traumdtica
encefdlica, como hemorragia intracraniana e/ou
contusao cerebral.

Nota:

1. A duracao da amnésia pds-traumatica é definida pelo
intervalo de tempo entre o traumatismo cranio-encefa-
lico e a recuperagdo da memoéria dos eventos atuais e
dos que ocorreram nas ultimas 24 horas.

Comentario:

Quando a cefaleia ap6s o traumatismo cranio-encefali-
co se torna persistente, devera ser considerada a possibili-
dade de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos.

5.2.2 Cefaleia persistente atribuida a lesdo

traumatica cranio-encefalica ligeira

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 5.2 Cefaleia per-
sistente atribuida a lesdo traumaética cranio-encefalica

B. Traumatismo cranio-encefélico preenchendo os crité-
rios 1 e 2:
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1. associado a nenhum dos seguintes:
a) perda de consciéncia > 30 minutos
b) escala de coma de Glasgow < 13
¢) amnésia pos-traumadtica > 24 horas
d) alteracdo do nivel de consciéncia > 24 horas
e) imagiologia evidenciando uma lesao traumética
encefdlica, como hemorragia intracraniana e/ou
contusao cerebral
2. associada a um ou mais dos seguintes sintomas/sinais
imediatamente ap6s o traumatismo cranio-encefélico:
a) confusdo transitéria, desorientacdo ou alteracdo
de consciéncia
b) perda de memoria para eventos imediatamente
antes ou ap6s o traumatismo cranio-encefalico
c) dois ou mais sintomas sugestivos de traumatismo
cranio-encefdlico ligeiro: nduseas, vomitos, alte-
ragoes da visdo, tonturas e/ou vertigens, altera-
¢des da memdria e/ou da concentragao.

Comentario:

Quando a cefaleia ap6s o traumatismo cranio-encefali-
co se torna persistente, deverd ser considerada a possibili-
dade de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos.

5.3 Cefaleia aguda atribuida a lesao
em contragolpe! (“whiplash')
Descrigdo:

Cefaleia com menos de 3 meses de duracdo, causada
por lesdo em contragolpe.

Critérios de diagndstico:
A. Cefaleia de qualquer tipo preenchendo os critérios C e D
B. Ocorréncia de lesdo em contragolpe' associada no
momento a dor cervical e/ou cefaleia
C. A cefaleia aparece dentro de sete dias ap6s a lesdo em
contragolpe
D. Uma das duas situagoes:
1. a cefaleia desaparece dentro de trés meses apds a
lesdo em contragolpe
2. a cefaleia persiste, porém, ainda nio passaram trés
meses apos a lesdo em contragolpe
E. Nao melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-3
beta.

Nota:

1. A lesdo em contragolpe € definida pela ocorréncia stbi-
ta de movimentos contidos e inadequados de acelera-
cao/desaceleracdo da cabeca com flexdao/extensao do
pescoco. A lesao em contragolpe pode ocorrer apés for-
¢as de impacto grandes ou pequenas.

Comentarios:

As lesdes em contragolpe ocorrem geralmente no con-
texto de acidentes de veiculos motorizados. A 5.3 Cefaleia
aguda atribuida a lesdo em contragolpe pode ocorrer
como sintoma isolado ou fazendo parte de uma constela-
¢ao de outros sintomas relacionados com o pescog¢o, bem
como a sintomas somadticos extracervicais, neurossenso-
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riais, comportamentais, cognitivos e/ou alteracdes do
humor. A lesdo em contragolpe poderd ser classificada de
acordo com a gravidade e com a apresentacao clinica, uti-
lizando um esquema como o apresentado pela “Quebec
Task Force on Whiplash-Associated Disorders”.

5.4 Cefaleia persistente atribuida a
lesao em contragolpe
Descricdo:

Cefaleia com mais de 3 meses de duracdo, causada por
lesdo em contragolpe.

Critérios de diagnédstico:

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

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

C. A cefaleia aparece dentro de 7 dias apds a lesdo em con-
tragolpe

D. A cefaleia persiste mais de 3 meses ap6s alesdo em con-
tragolpe

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

Nota:

1. A lesdo em contragolpe é definida pela ocorréncia stibi-
ta de movimentos contidos e inadequados de acelera-
cao/desaceleracao da cabeca com flexdao/extensao do
pescoco. A lesdo em contragolpe pode ocorrer ap6s for-
¢as de impacto grandes ou pequenas.

Comentario:

Quando a cefaleia ap6s lesao em contragolpe se torna
persistente, devera ser considerada a possibilidade de 8.2
Cefaleia por uso excessivo de medicamentos.

5.5 Cefaleia aguda atribuida a
craniotomia
Descricado:

Cefaleia com menos de 3 meses de duracdo causada
por craniotomia cirurgica.

Critérios de diagndstico:
A. Cefaleia de qualquer tipo preenchendo os critérios Ce D
B. Foi realizada uma craniotomia cirdrgica'
C.A cefaleia aparece dentro de 7 dias ap6s uma das
seguintes situagoes:
1. craniotomia
2. recuperacdo da consciéncia apds a craniotomia
3. descontinuacao da medicacdo que diminua a capa-
cidade de sentir ou descrever a cefaleia ap6s a cra-
niotomia
D. Uma das situagdes seguintes:
1. a cefaleia desaparece até 3 meses ap6s a craniotomia
2. a cefaleia persiste, porém ainda nao passaram trés
meses apos a craniotomia
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Nota:
1. Quando a craniotomia foi realizada apds o traumatismo
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cranio-encefélico, classificar como 5.1.1 Cefaleia aguda
atribuida a lesdo traumdtica crdnio-encefdlica modera-
da ou grave.

Comentarios:

A 5.5 Cefaleia aguda atribuida a craniotomia pode
ocorrer em mais de 2/3 dos doentes apés a craniotomia.
Na maioria dos casos, desaparece no periodo agudo p6s-
operatério. E mais frequente apés cirurgia a base do cra-
nio, que em outras localizagdes. Embora a dor da 5.5
Cefaleia aguda atribuida a craniotomia seja sentida com
madaxima intensidade no local da craniotomia, pode ser
mais difusa e assemelhar-se a cefaleia tipo tensdo ou a
enxaqueca.

E necessdrio excluir outras cefaleias secundarias que
podem ocorrer ap6s a craniotomia, antes de classificar
como 5.5 Cefaleia aguda atribuida a craniotomia. Embora
existam numerosas possiveis etiologias para a cefaleia
ap6s a craniotomia, deverdo ser consideradas a cefaleia
cervicogénica (como resultado do posicionamento duran-
te a cirurgia), a cefaleia por fistula de LCR, infe¢des, hidro-
cefalia e hemorragia intracraniana.

5.6 Cefaleia persistente atribuida a
craniotomia
Descrigao:

Cefaleia com mais de 3 meses de duragdo causada por
craniotomia cirurgica.

Critérios de diagndstico:
A. Cefaleia de qualquer tipo preenchendo os critérios C e D
B. Foi realizada uma craniotomia cirdrgica'
C. A cefaleia aparece dentro de 7 dias ap6s uma das
seguintes situacoes:
1. craniotomia
2. recuperacgdo da consciéncia ap6s a craniotomia
3. descontinuacdo da medicacao que diminua a capa-
cidade de sentir ou descrever a cefaleia apds a cra-
niotomia
D. A cefaleia persiste por mais de 3 meses ap6s a cranioto-
mia
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Nota:

1. Quando a craniotomia foi realizada apds o traumatismo
cranio-encefalico, classificar como 5.2.1 Cefaleia persis-
tente atribuida a lesdo traumdtica cranio-encefdlica
moderada ou grave.

Comentadrios:

Cerca de um quarto dos doentes que desenvolve 5.5
Cefaleia aguda atribuida a craniotomia também desen-
volverd 5.6 Cefaleia persistente atribuida a craniotomia.

Quando a cefaleia ap6s craniotomia se torna persisten-
te, deverd ser considerada a possibilidade de 8.2 Cefaleia
por uso excessivo de medicamentos.
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6. Cefaleia atribuida a
perturbacao vascular craniana
ou cervical

6.1. Cefaleia atribuida a acidente vascular cerebral isqué-
mico ou a acidente isquémico transitério
6.1.1. Cefaleia atribuida a acidente vascular cerebral

isquémico
6.1.2 Cefaleia atribuida a acidente isquémico transito-
rio (AIT)
6.2. Cefaleia atribuida a hemorragia intracraniana nao
traumatica
6.2.1 Cefaleia atribuida a hemorragia intracerebral
ndo traumadtica
6.2.2 Cefaleia atribuida a hemorragia subaracnoideia
nao traumatica (HSA)
6.2.3 Cefaleia atribuida a hemorragia subdural aguda
nao traumadtica (HSD)
6.3. Cefaleia atribuida a malformacao vascular nao rota
6.3.1. Cefaleia atribuida a aneurisma sacular nao roto
6.3.2. Cefaleia atribuida a malformacao vascular arte-
riovenosa

6.3.3. Cefaleia atribuida a fistula arteriovenosa dural

6.3.4. Cefaleia atribuida a angioma cavernoso

6.3.5. Cefaleia atribuida a angiomatose encefalotrige-
minal ou leptomeningea (sindrome de Sturge-
Weber)

6.4. Cealeia atribuida a arterite
6.4.1. Cefaleia atribuida a arterite de células gigantes
6.4.2. Cefaleia atribuida a angeite primadria do sistema

nervoso central
6.4.3. Cefaleia atribuida a angeite secundéria do siste-
ma nervoso central
6.5. Cefaleia atribuida a patologia da artéria carétida cer-
vical ou da artéria vertebral
6.5.1. Cefaleia ou dor facial ou cervical atribuida a
dissec¢do da artéria carétida cervical ou da
artéria vertebral

6.5.2. Cefaleia pds-endarterectomia

6.5.3. Cefaleia atribuida a angioplastia carotidea ou
vertebral

6.6. Cefaleia atribuida a trombose venosa cerebral (TVC)

6.7. Cefaleia atribuida a outra patologia arterial intracra-
niana aguda
6.7.1. Cefaleia atribuida a procedimento endovascular

intracraniano
6.7.2. Cefaleia da angiografia
6.7.3. Cefaleia atribuida a sindrome da vasoconstri¢ao
cerebral reversivel
6.7.3.1 Cefaleia provavelmente atibuida a sindro-
me da vasoconstricao cerebral reversivel
6.7.4. Cefaleia atribuida a dissecc¢do arterial intracra-
niana

6.8. Cefaleia atribuida a doenca vascular genética

6.8.1. Arteriopatia cerebral autossémica dominante
com enfartes subcorticais e leucoencefalopatia
(CADASIL)
6.8.2. Encefalopatia mitocondrial, acidose lactica e
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episddios semelhantes a acidente vascular cere-
bral (MELAS)
6.8.3. Cefaleia atribuida a outra doenga vascular gené-
tica
6.9 Cefaleia atribuida a apoplexia pituitdria

Comentario geral
Cefaleia primaria, secundéaria ou ambas?

Quando uma cefaleia ocorre, pela primeira vez, em
estreita relacao temporal com uma perturbacdo vascular
craniana ou cervical, deverd ser classificada como cefaleia
atribuida a essa perturbacao vascular. Isto também é ver-
dadeiro se a cefaleia tem as caracteristicas de qualquer
uma das cefaleias primdrias classificadas na primeira
parte da ICHD-3 beta. Quando uma cefaleia preexistente
com caracteristicas de uma cefaleia primaéria se torna cro-
nica ou se agrava significativamente (a frequéncia e/ou a
intensidade aumentam duas vezes ou mais) em estreita
relacao temporal com uma perturbagao vascular craniana
ou cervical, devera classificar-se com ambos os diagndsti-
cos - o diagnéstico da cefaleia inicial e o da 6. Cefaleia atri-
buida a perturbagdo vascular craniana ou cervical (ou um
dos seus subtipos), desde que haja clara evidéncia de que
a perturbacao vascular pode causar a cefaleia.

Introducao

O diagnéstico da cefaleia e a sua relacao causal é facil de
estabelecer na maioria das perturbacdes vasculares adiante
descritas, porque a cefaleia apresenta-se de forma aguda,
associada a sinais neurolégicos e regride rapidamente. A
estreita relacdo temporal entre a cefaleia e os sinais neurol6-
gicos é, pois, crucial para se estabelecer uma relagdo causal.

Em muitas dessas perturbacdes, como nos acidentes
vasculares isquémicos ou hemorragicos, a cefaleia é enco-
berta por sinais focais e/ou alteragdes do estado de cons-
ciéncia. Noutras, como na hemorragia subaracnoideia, a
cefaleia é geralmente o sintoma mais proeminente.
Noutras condigdes, que podem provocar tanto cefaleia
como acidente vascular cerebral, como as dissecgdes, as
tromboses venosas cerebrais, a arterite de células gigantes
e a angeite do sistema nervoso central, a cefaleia é muitas
vezes um sintoma inicial de alerta. E, portanto, fundamen-
tal o reconhecimento da associacdo da cefaleia com tais
perturbacdes no sentido de diagnosticar corretamente a
doenca vascular subjacente e iniciar prontamente o trata-
mento apropriado, prevenindo assim consequéncias neu-
rolégicas potencialmente devastadoras.

Todas estas perturbacdes podem ocorrer em doentes
com histéria prévia de uma cefaleia priméaria de qualquer
tipo. Um indicio que sugere uma causa vascular subjacente
é o inicio, geralmente stbito, de uma cefaleia de novo, des-
conhecida até entdo para o doente. Sempre que tal ocorra,
as doencas vasculares deverao ser despistadas de imediato.

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

A. Cefaleia preenchendo o critério C
B. Foi demonstrada a presenca de uma patologia vascular
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craniana ou cervical que se sabe poder causar cefaleia
C. Ha evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relagao temporal com o
inicio da doenga vascular craniana ou cervical
2. presenca de um ou de ambos os seguintes:

a) a cefaleia agravou-se significativamente a par do
agravamento da doenca vascular craniana ou cer-
vical

b) a cefaleia melhorou significativamente a par da
melhoria da doenga vascular craniana ou cervical

3. a cefaleia tem as caracteristicas tipicas da cefaleia
descrita para a perturbacao vascular craniana ou cer-
vical

4. existe outra evidéncia para o estabelecimento duma
relacao causal

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

6.1 Cefaleia atribuida a acidente
vascular cerebral ou a acidente
isquémico transitorio

6.1.1. Cefaleia atribuida a acidente vascular
cerebral isquémico

Descrigdo:

Cefaleia causada por acidente vascular cerebral isqué-
mico, geralmente com inicio agudo e associada a sinais
neurolégicos focais. Tem curso autolimitado e, muito rara-
mente, é o sintoma inaugural ou o mais proeminente do
acidente vascular cerebral isquémico.

Critérios Diagndstico:

A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C

B. Foi diagnosticado um acidente vascular cerebral isqué-
mico

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

1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacao tempo-
ral com os outros sintomas e/ou sinais do acidente
vascular ou conduziu ao diagnéstico do acidente
vascular

2. a cefaleia melhorou significativamente a par da esta-
bilizacdo ou melhoria dos outros sintomas ou sinais
clinicos e imagiolégicos do acidente vascular isqué-
mico

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-

3 beta.

Comentarios:

A 6.1.1. Cefaleia atribuida a acidente vascular cerebral
isquémico é acompanhada por sinais neurolégicos focais
e/ou alteracdo do estado de consciéncia, que permitem,
em geral, distinguir das cefaleias primarias. E geralmente
de intensidade moderada e sem caracteristicas especifi-
cas. Pode ser bilateral ou unilateral, ipsilateral ao acidente
vascular. Raramente, um acidente vascular cerebral isqué-
mico agudo, nomeadamente um enfarte cerebeloso, pode

CLASSIFICAGAO INTERNACIONAL DE CEFALEIAS

apresentar-se com uma cefaleia stibita (mesmo explosiva)
isolada.

A cefaleia é um sintoma presente em até um terco dos
casos de acidente vascular cerebral isquémico; € mais fre-
quente nos acidentes do territério vertebrobasilar que nos
do territério carotideo. A cefaleia é de pouca ou nenhuma
utilidade no esclarecimento da etiologia do acidente vas-
cular isquémico; exceto, no facto de raramente surgir nos
acidentes vasculares lacunares e de ser extremamente fre-
quente em patologias agudas da parede arterial, como nas
disseccoes ou na sindrome da vasoconstricdo cerebral
reversivel. Nestes casos, a cefaleia pode ser diretamente
causada pela lesao da parede arterial e pode anteceder o
evento isquémico.

6.1.2 Cefaleia atribuida a acidente isquémico
transitério (AIT)
Descrigao:

Cefaleia causada por um acidente isquémico transit6-
rio (AIT) e acompanhada por sinais focais transitérios de
inicio subito, sugestivos de AIT.

Critérios de Diagndstico:

A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C

B. Foi diagnosticado um acidente isquémico transitério
(AIT)

C. Ha evidéncia de causalidade demonstrada por ambos
0s seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se simultaneamente com os

outros sintomas e sinais de AIT

2. a cefaleia desaparece em 24 horas

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

Comentarios:

Um AIT é um episédio transitério de disfuncdo neurol6-
gica causada por isquemia cerebral focal ou retiniana, sem
evidéncia clinica, imagiolégica ou de outra natureza de
enfarte cerebral ou retiniano agudo. Caracteristicamente
(mas nem sempre), os sintomas de AIT duram menos de
uma hora. A cefaleia, embora mais frequente nos AITs do
territério vertebrobasilar do que nos do territério caroti-
deo, raramente é um sintoma proeminente do AIT.

O diagnéstico diferencial entre a 6.1.2 Cefaleia atribuida a
acidente isquémico transitério e uma crise de 1.2 Enxaqueca
com aura pode ser particularmente dificil. O modo de insta-
lacdo é crucial: o défice focal é tipicamente de instalacao
stibita no AIT e mais frequentemente de instalacao progres-
siva na aura de Enxaqueca. Também os fendmenos positivos
(por exemplo, escotomas cintilantes), sdo muito mais
comuns na aura de Enxaqueca do que no AIT, enquanto os
fenémenos negativos sao mais frequentes no AIT.

A coincidéncia de um AIT com as caracteristicas habi-
tuais e de uma cefaleia grave deve levar prontamente a
investigacdo de algumas patologias arteriais que provo-
cam diretamente cefaleias intensas (entre elas as dissec-
¢Oes arteriais).
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6.2 Cefaleia atribuida a hemorragia
intracraniana ndo traumatica
Codificada noutro local:

A cefaleia atribuida a hemorragia intracerebral trauma-
tica e/ou hemorragia subaracnoideia traumdtica ou
hematoma intracerebral, epidural ou subdural traumaético
é codificada como 5.1.1. Cefaleia pés-traumdtica aguda
atribuida a lesdo encefdlica moderada ou grave ou 5.2.1.
Cefaleia pos-traumdtica persistente atribuida a lesdo ence-
fdlica moderada ou grave.

Descrigdo:

Cefaleia causada por hemorragia intracraniana nao
traumadtica, geralmente com inicio subito (explosivo
inclusive). Dependendo do tipo de hemorragia, pode sur-
gir isolada ou associada a défice neurolégico focal.

6.2.1 Cefaleia atribuida a hemorragia
intracerebral ndo traumatica
Descricado:

A cefaleia causada por hemorragia intracerebral nao
traumadtica, geralmente tem inicio agudo e associa-se a
sinais neuroldgicos focais. Esta pode, raramente, ser o sin-
toma inaugural e proeminente deste tipo de hemorragias.

Critérios de Diagndstico:

A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C

B. Foi diagnosticada uma hemorragia intracerebral (HIC)
na auséncia de traumatismo craniano

C. H& evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacdo tem-
poral com os outros sintomas e/ou sinais clinicos da
hemorragia intracerebral ou conduziu ao diagnésti-
co de hemorragia intracerebral

2. acefaleia melhorou significativamente a par da esta-
bilizagao ou melhoria dos outros sintomas ou sinais
clinicos e imagiolégicos de hemorragia intracerebral

3. a cefaleia tem pelo menos uma das trés seguintes
caracteristicas.

a) inicio subito ou explosivo
b) intensidade méxima no dia da instalacdo
c) localizacdo de acordo com o local da hemorragia
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-
3 beta.

Nota:
1. Devido ao uso, o termo intracerebral neste contexto
inclui intracerebeloso.

Comentadrios:

A 6.2.1. Cefaleia atribuida a hemorragia intracerebral
ndo traumdtica é, na maioria das vezes, devida a presenca
concomitante de sangue subaracnoideu e compressdao
local e nao por hipertensao intracraniana. A cefaleia é
mais frequente e mais intensa nos acidentes vasculares
cerebrais hemorragicos do que nos isquémicos e a 6.2.1.
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Cefaleia atribuida a hemorragia intracerebral ndo traumd-
tica pode ocasionalmente apresentar-se como cefaleia
explosiva.

A cefaleia é geralmente encoberta por défices focais ou
coma, mas também pode ser o sintoma precoce mais
proeminente de algumas hemorragias cerebrais, nomea-
damente cerebelosas, que podem necessitar de descom-
pressdo cirurgica urgente.

6.2.2 Cefaleia atribuida a hemorragia
subaracnoideia (HSA) ndo traumatica
Descricdo:

Cefaleia causada por hemorragia subaracnoideia ndo
traumdtica, tipicamente intensa e subita, atingindo a
intensidade méxima em segundos (cefaleia explosiva) ou
minutos. Pode ser o inico sintoma da HSA.

Critérios de Diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticada uma hemorragia subaracnoideia
(HSA) na auséncia de traumatismo craniano
C.Ha evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacdao tem-
poral com os outros sintomas e/ou sinais clinicos da
HSA ou conduziu ao diagnéstico de HSA
2. acefaleia melhorou significativamente a par da esta-
bilizagao ou melhoria dos outros sintomas ou sinais
clinicos e imagiol6gicos da HSA
3. a cefaleia teve inicio stibito ou explosivo
C. N3ao melhor explicada por outro diagndstico da ICHD-
3 beta.

Comentadrios:

A HSA é a causa mais frequente de cefaleia intensa, per-
sistente e incapacitante de inicio subito (cefaleia explosi-
va) e é uma condicao grave (a taxa de mortalidade é de 40-
50% e 10-20% dos doentes morrem antes de chegar ao
hospital; 50% dos sobreviventes ficam incapacitados).

A 6.2.2. Cefaleia atribuida a hemorragia subaracnoideia
(HSA) ndo traumdtica pode, no entanto, ser moderada e
nao se acompanhar de outros sinais. O inicio abrupto é a
caracteristica principal. Em qualquer doente com cefaleia
de inicio stbito ou explosivo, deve ser excluida uma
hemorragia subaracnoideia. O diagndstico é confirmado
por TAC sem contraste, que possui uma sensibilidade de
98% nas primeiras 12 horas (baixando para 93% as 24
horas e 50% aos 7 dias de evolugdo). Se a TAC nao estabe-
lece o diagnostico, é essencial a realizacao de puncao lom-
bar. A xantocromia estd presente em 100% dos casos de
HSA aneurismatica, quando o liquido cefalor-raquidiano
(LCR) € colhido, entre as 12 horas e as duas semanas de
evolucao, e é analisado por espectrofotometria. A RMN
ndo estd indicada como método de diagnéstico inicial na
HSA; no entanto as sequéncias ponderadas em T2 gra-
diente de eco e em Flair podem ser tteis, quando a TAC é
normal mas o LCR revela alteracdes.

Ocorrem erros no diagnéstico inicial em 25% a 50% dos
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doentes; o mais comum é ser diagnosticada como
Enxaqueca, mas muitas vezes, nestes casos, ndo se identi-
fica uma causa. A razdo mais frequente para erros no diag-
nostico é a ndo realizacdo do exame de imagem adequado
ou a sua interpretacdo errada, bem como a ndo realiza¢do
de puncao lombar, quando esta indicada. Os atrasos no
diagndstico tém muitas vezes consequéncias catastroficas.

A HSA é uma emergéncia de neuro-interven¢do. Apés o
diagnoéstico da hemorragia, é necessdrio de modo imedia-
to pesquisar a presenca de um aneurisma que tenha rom-
pido (80% das HSA espontaneas resultam da rotura de um
aneurisma sacular).

6.2.3 Cefaleia atribuida a hemorragia subdural
aguda nao traumatica
Descrigdo:

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

Critérios de diagndstico:

A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C

B. Foi diagnosticada uma hemorragia subdural aguda na
auséncia de traumatismo craniano

C. H4 evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacdo tem-
poral com os outros sintomas e/ou sinais clinicos da
HSDA ou levou ao diagnéstico de HSDA

2. presenca de um ou de ambos os seguintes:

a) a cefaleia agravou significativamente a par do
agravamento da hemorragia subdural aguda

b) a cefaleia melhorou significativamente a par da
melhoria dos outros sintomas ou sinais clinicos e
imagiolégicos de HSDA

3. a cefaleia tem uma ou duas das caracteristicas
seguintes
a) inicio stibito ou explosivo
b) localizada de acordo com o local da hemorragia

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-

3 beta.

Comentadrios:

A maioria dos casos de HSDA ocorre ap6s traumatismo
craniano e deverd ser codificada no capitulo correspon-
dente. A hemorragia subdural aguda sem outra hemorra-
gia intracraniana (HSDA pura) é rara e pode ter um prog-
néstico fatal. E uma emergéncia neurocirtirgica.

A hemorragia pode ter origem arterial ou venosa. Os
casos reportados incluem roturas arteriais corticais 67
espontaneas”’, roturas de aneurismas, malformacdes arte-
riovenosas e fistulas arteriovenosas durais, tumores ou
metdastases, discrasias hemorrdgicas, doenca de moya-
moya, trombose venosa cerebral e hipotensdo intracrania-
na. Casos isolados ou pequenas séries tém sido apresenta-
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dos sobretudo por neurocirurgides. A cefaleia é descrita
em 25 a 100% dos casos consoante as séries e a causa sub-
jacente. A cefaleia isolada pode ser o sintoma inaugural,
mas geralmente estd associada ou é seguida por uma répi-
da deterioracdo neurolégica.

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

A cefaleia atribuida a rotura de malformacao vascular é
classificada em 6.2.1. Cefaleia atribuida a hemorragia
intracerebral ndo traumdtica e 6.2.2. Cefaleia atribuida a
hemorragia subaracnoideia nédo traumdtica e mais rara-
mente 6.2.3. Cefaleia atribuida a hemorragia subdural
aguda ndo traumdtica.

Descricdo:

Cefaleia secunddria a malformagao vascular intracra-
niana nao rota (ocorrendo sem hemorragia). Dependendo
do tipo de malformacao, a cefaleia pode ter um curso cré-
nico com crises recorrentes, mimetizando as cefaleias pri-
madrias episédicas ou um curso agudo e autolimitado.

6.3.1 Cefaleia atribuida a aneurisma sacular

néo roto

Critérios de diagndstico:

A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C

B. Foi diagnosticado um aneurisma cerebral nao roto

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

1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacao tempo-
ral com os outros sintomas e/ou sinais clinicos de
aneurisma sacular ndo roto, ou conduziu ao seu
diagnostico.

2. presenca de um ou de ambos os seguintes:

a) a cefaleia agravou significativamente a par dos
outros sintomas ou sinais clinicos ou imagiol6gi-
cos de crescimento do aneurisma sacular.

b) a cefaleia melhorou significativamente ap6s o tra-
tamento do aneurisma sacular

3. presenca de um ou de ambos o0s seguintes:

a) a cefaleia tem inicio subito ou explosivo

b) a cefaleia associa-se a parésia dolorosa do III
nervo craniano

D. Ndo melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-

3 beta, e foi excluida, através de investigagdo apropria-

da, a presenca de hemorragia intracraniana ou da sin-

drome da vasoconstri¢do cerebral reversivel.

Comentarios:

A cefaleia estd presente em cerca de 1/5 dos doentes
com aneurisma cerebral nao roto, mas ainda nao esta
esclarecido se esta associacao é fortuita ou se hé relacao
causal. A 6.3.1. Cefaleia atribuida a aneurisma sacular néo
roto ndo tem caracteristicas especificas. Por outro lado,
uma cefaleia de inicio recente pode revelar um aneurisma
nao roto, mas sintomatico. Uma variedade classica é a
parésia aguda do III nervo craniano com dor retro-orbita-

323 Edigdo - Traducdo Portuguesa - 2014



ria e pupila midridtica, indicando um aneurisma da arté-
ria comunicante posterior da terminacao da artéria car6-
tida. Tal parésia dolorosa do III nervo é uma emergéncia,
indiciando uma rotura iminente ou um alargamento pro-
gressivo da malformacao arterial.

Vérios estudos retrospetivos revelaram que cerca de
metade dos doentes com hemorragia subaracnoideia
aneurismadtica referiram a ocorréncia de uma cefaleia stibi-
ta e intensa nas 4 semanas anteriores ao diagnéstico do
aneurisma. Pondo de parte um possivel viés de evocacao,
estes dados sugerem que estas cefaleias sao o resultado de
um aumento subito da malformacao arterial (“cefaleia sen-
tinela”) ou de uma pequena hemorragia subaracnoideia
que ndo foi diagnosticada como tal (“rotura de aviso”). A
evidéncia da existéncia de cefaleia sentinela é pobre.
Também nao deve ser usado o termo “rotura de aviso” ja
que uma rotura indica uma hemorragia subaracnoideia.
Tendo em conta que, pelo menos, um em cada trés doen-
tes com HSA aneurismatica € inicialmente mal diagnosti-
cado e dados os riscos de uma re-hemorragia, os doentes
com cefaleia stbita e grave devem realizar uma investiga-
¢ao completa incluindo exames de imagem cerebrais, estu-
do do LCR e angiografia cerebral (por RMN ou TAC).

6.3.2 Cefaleia atribuida a malformacao
arteriovenosa (MAV)

Critérios de diagndstico:

A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C

B. Foi diagnosticada uma malformacao arteriovenosa

(MAV)

C. H4 evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos dois, dos seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacdo tempo-
ral com os outros sintomas e/ou sinais clinicos da
MAV ou conduziu ao diagnéstico de MAV

2. presenca de um ou de ambos os seguintes:

c) a cefaleia agravou significativamente a par do
agravamento da MAV
d) a cefaleia melhorou significativamente a par da
melhoria da MAV
e) a cefaleia estd localizada de acordo com o local da
malformacgao
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-

3 beta e foi excluida uma hemorragia intracraniana,

através dos métodos apropriados.

Comentadrios:

Tém sido descritos na literatura casos, realcando a
associacdo das MAV com uma variedade de cefaleias
como 3.1 Cefaleia em Salvas, 3.2.2 Hemicrdnia paroxistica
cronica e 3.3.1 SUNCT, mas esses casos tinham caracteris-
ticas atipicas. Nao hd evidéncia robusta da relacdo entre as
malformacdes arteriovenosas e essas cefaleias primarias.

A 1.2 Enxaqueca com aura tem sido relatada como
ocorrendo em até 58% das mulheres com MAV. Um argu-
mento forte a favor de uma relacao causal é a correlacao
muito elevada entre o lado da cefaleia ou da aura e o lado
da MAV. H3, portanto, uma sugestao importante de que as
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MAV possam causar crises de enxaqueca com aura (enxa-
queca sintomaética). No entanto, numa série numerosa de
casos de MAV; os sintomas inaugurais incluiam epilepsia e
défices focais com ou sem hemorragia e, muito mais rara-
mente, sintomas do tipo da enxaqueca.

6.3.3 Cefaleia atribuida a fistula arteriovenosa

dural

Critérios de diagndstico:

A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C

B. Foi diagnosticada uma fistula arteriovenosa dural

C. H4 evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacdo tempo-
ral com os outros sintomas e/ou sinais clinicos da fis-
tula arteriovenosa dural ou conduziu ao diagnéstico
de fistula arteriovenosa dural

2. presenca de um ou de ambos o0s seguintes:

a) a cefaleia agravou-se significativamente a par dos
outros sintomas ou sinais clinicos e imagiol6gicos
de crescimento da fistula arteriovenosa dural

b) a cefaleia melhorou significativamente ap6s o tra-
tamento da fistula arteriovenosa dural

3. pelo menos um dos seguintes:

a) a cefaleia é acompanhada por acufenos pulséteis.

b) a cefaleia é acompanhada por oftalmoplegia

c) a cefaleia é progressiva e agrava durante a manha
e/ou com a tosse e/ou flexdo do tronco

4. A cefaleia estd localizada no sitio da fistula arteriove-
nosa dural

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-

3 beta, e foram excluidas, pelos métodos apropriados,

hemorragia intracerebral ou trombose venosa cerebral.

Comentarios:

Nao existem estudos sobre a 6.3.3. Cefaleia atribuida a
fistula arteriovenosa dural. Um acufeno pulsatil doloroso
pode ser o sintoma inaugural, bem como cefaleia com
carateristicas de hipertensao intracraniana como resulta-
do da diminuicdo da drenagem venosa ou, por vezes, por
trombose dos seios venosos. As fistulas carotideo-caver-
nosas podem apresentar-se como oftalmoplegia dolorosa.

6.3.4 Cefaleia atribuida a angioma cavernoso
Codificada noutro local:

A cefaleia atribuida a hemorragia cerebral ou a uma
convulsdo secunddria a angioma cavernoso é codificada
como 6.2.1. Cefaleia atribuida a hemorragia cerebral ou
7.6 Cefaleia atribuida a crise epilética.

Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticado um angioma cavernoso
C. H4 evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacao tempo-
ral com os outros sintomas e/ou sinais clinicos de
angioma cavernoso
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2. presenca de um ou de ambos os seguintes:

a) a cefaleia agravou significativamente a par de
outros sintomas ou sinais clinicos e imagiolégicos
de crescimento do angioma cavernoso

b) a cefaleia melhorou significativamente ou resol-
veu apds a remocao do angioma cavernoso

3. a cefaleia esté localizada de acordo com o local do
angioma cavernoso
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-
3, e a hemorragia inracerebral foi excluida, através de
investigacao apropriada.

Comentarios:

Os angiomas cavernosos sdo cada vez mais reconheci-
dos na RM. Relatérios de casos isolados sugerem que
alguns angiomas cavernosos podem desencadear crises
semelhantes as da Enxaqueca ou da SUNCT. Contudo, ndo
ha nenhum estudo relevante sobre a 6.3.4. Cefaleia atri-
buida a angioma cavernoso.

Numa série de 126 doentes com angiomas cavernosos
sintomaticos e mutacdo KRIT 1, apenas 4% referiu a cefaleia
como sintoma inaugural. Pelo contrario, a cefaleia é fre-
quentemente reportada como consequéncia de hemorragia
cerebral ou de convulses, duas das manifestacdes mais
comuns dos angiomas cavernosos; nesses casos, a cefaleia
deverd ser codificada de acordo com essas manifestagoes.

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

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

Critérios de diagndstico:

A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C

B. Estd presente um angioma facial e hd evidéncia em
exame de neuroimagem de angioma meningeo ipsilate-
ral ao angioma facial

C. H4 evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacao tempo-
ral com os outros sintomas e/ou sinais clinicos e/ou
evidéncia imagiol6gica de angioma meningeo

2.a cefaleia agravou significativamente a par dos
outros sintomas ou sinais clinicos e imagiolégicos de
crescimento do angioma meningeo

3. a cefaleia é do tipo da enxaqueca, bilateral ou locali-
zada de acordo com o local do angioma, e associada
a aura contralateral ao angioma

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

Comentario:

A 6.3.5 Cefaleia atribuida a angiomatose encéfalo-trige-
minal ou leptomeningea (Sindrome de Sturge-Weber) esta
pouco documentada. Mais de 90% dos casos da sindrome
de Sturge-Weber tém convulsdes, e metade referem cefa-
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leia p6és-convulsdo, que deverd ser codificada de acordo.
Casos isolados sugerem que a angiomatose encéfalo-trige-
minal ou leptomeningea poderd ser a causa de enxaqueca
sintomatica, particularmente de crises de enxaqueca com
aura prolongada (possivelmente relacionadas com oligoe-
mia crénica).

6.4 Cefaleia atribuida a arterite
Descricado:

Cefaleia causada por arterite e sintomética da inflama-
¢do das artérias cervicais, cranianas e/ou cerebrais. A cefa-
leia pode ser o tnico sintoma da arterite.

Critérios de diagndstico:

A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C

B. Foi feito o diagnéstico de arterite

C. Ha evidéncia de causalidade demonstrada por um ou
ambos os seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacdo tempo-
ral com os outros sintomas e/ou sinais clinicos ini-
ciais de arterite ou conduziu ao diagnéstico de arte-
rite

2. presenca de um ou de ambos os seguintes:

a) a cefaleia agravou significativamente a par do
agravamento da arterite
b) a cefaleia melhorou significativamente a par da
melhoria da arterite
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

6.4.1 Cefaleia atribuida a arterite de células
gigantes
Termos previamente utilizados:

Cefaleia atribuida a arterite temporal.

Descricdo:

Cefaleia causada por/ e sintoma de arterite de células
gigantes. A cefaleia pode ser o tinico sintoma da arterite de
células gigantes, uma doenca claramente associada a cefa-
leia, que é o resultado da inflamacdo das artérias crania-
nas em especial dos ramos da carétida externa. As carac-
teristicas das cefaleias sao varidveis.

Critérios de diagndstico:

A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C

B. Foi diagnosticada arterite de células gigantes

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

1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacdo tempo-
ral com os outros sintomas e/ou sinais clinicos ou
biolégicos iniciais e/ ou conduziu ao diagndstico e
ACG

2. presenca de um ou de ambos os seguintes:

a) a cefaleia agravou significativamente a par do
agravamento da arterite

b) a cefaleia melhorou significativamente ou desa-
pareceu nos primeiros 3 dias de tratamento com
corticosteroides em altas doses
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3. a cefaleia associa-se a hipersensibilidade do escalpe
e/ou claudicacdo da mandibula
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentadrios:

De todas as arterites e doencas vasculares do colagénio,
a arterite de células gigantes é a doenca mais claramente
associada a cefaleia. Deve-se a inflamacdo das artérias
cefélicas, principalmente dos ramos da artéria carétida
externa. A variabilidade nas caracteristicas da 6.4.1.
Cefaleia atribuida a arterite de células gigantes e dos
outros sintomas associados (polimialgia reumatica, clau-
dicacdo da mandibula) é tal que, qualquer cefaleia recen-
te e persistente num doente acima de 60 anos devera fazer
suspeitar de arterite de células gigantes e levar a investiga-
¢ao diagnéstica apropriada.

Crises recentes e repetidas de amaurose fugaz associa-
das a cefaleia sdo muito sugestivas de arterite de células
gigantes e necessitam de investigacao urgente. O maior
risco é o de amaurose devido a nevrite 6ptica isquémica
anterior, que poderd ser prevenida pela administracdo
imediata de corticosteroides; o intervalo de tempo entre a
perda visual num olho e no outro é geralmente inferior a
uma semana. Os doentes com arterite de células gigantes
estdo também em risco de sofrerem acidentes isquémicos
cerebrais e deméncia.

O diagnéstico histolégico pode ser dificil, porque a
artéria temporal poderd apresentar-se normal em algu-
mas dreas (lesdes segmentadas) indicando a necessidade
de cortes seriados.

6.4.2 Cefaleia atribuida a angeite primaria do
sistema nervoso central (SNC)
Termos previamente utilizados:

Cefaleia atribuida a angeite isolada do SNC ou angeite
granulomatosa do SNC.

Descrigdo:

A cefaleia causada por angeite priméria do SNC é o sin-
toma dominante desta entidade, mas ndo possui caracte-
risticas especificas.

Critérios de diagndstico:

A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C

B. Foi diagnosticada angeite primaria do SNC

C. Ha evidéncia de causalidade demonstrada por um ou
ambos os seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacao tempo-
ral com os outros sintomas e/ou sinais clinicos ini-
ciais de angeite priméria do SNC ou conduziu ao
diagnéstico de angeite priméria do SNC

2. presenca de um ou de ambos os seguintes:

a) a cefaleia agravou significativamente a par do
agravamento da angeite primdria do SNC

b) a cefaleia melhorou significativamente a par da
melhoria da angeite primdaria do SNC, resultante
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do tratamento com corticosteroides e/ou imu-
nossupressores
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta e foram excluidas, através de investigacdo apro-
priada, a existéncia de infecao ou de neoplasia do SNC
e a sindrome de vasoconstri¢do cerebral reversivel.

Comentarios:

A cefaleia é o sintoma dominante na angeite do SNC
(primdria ou secundéria).

Estd presente em 50 a 80% dos casos, conforme o méto-
do de diagnéstico utilizado, angiografia e histologia, res-
petivamente. Ainda assim, ndo tem caracteristicas especi-
ficas e tem pouca utilidade diagnéstica até que os outros
sinais se evidenciem, como défices focais, crises epiléticas,
perturbacdes da consciéncia ou perturbacdes cognitivas.
No entanto, a auséncia simultanea de cefaleia e pleocitose
do LCR torna o diagnéstico de angeite do SNC improvével.

A patogénese da 6.4.2. Cefaleia atribuida a angeite pri-
mdria do SNC é multifatorial: por inflamacao, acidente vas-
cular cerebral (isquémico ou hemorragico), aumento da
pressdo intracraniana e/ou hemorragia subaracnoideia.

O efeito do tratamento é bem menos dramético do que
na 6.4.1 Cefaleia atribuida a arterite de células gigantes. A
angefte primdria do SNC comprovada histologicamente é
uma condi¢do grave e ndo raramente letal.

6.4.3 Cefaleia atribuida a angeite secundaria
do sistema nervoso central
Descricado:

A cefaleia causada por/e sintoma de angeite secunddaria
do sistema nervoso central. A cefaleia é o sintoma domi-
nante desta entidade, mas néo possui caracteristicas espe-
cificas.

Critérios de diagndstico:

A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C

B. Foi diagnosticada angeite secundéria do sistema nervo-
so central (angeite do SNC na presenca de angeite sisté-
mica)

C. Ha evidéncia de causalidade demonstrada por um ou
ambos os seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacdo tempo-
ral com os outros sintomas e/ou sinais clinicos ini-
ciais de angeite secunddria do SNC

2. presenca de um ou de ambos os seguintes:

a) a cefaleia agravou significativamente a par do
agravamento da angeite sistémica
b) a cefaleia melhorou significativamente a par da
melhoria da angeite sistémica resultante do trata-
mento com corticosteroides e/ou imunossupres-
sores
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentarios:

A cefaleia é o sintoma dominante na angeite do SNC
(primdria ou secundéria).
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Estd presente em 50 a 80% dos casos, conforme o méto-
do de diagnéstico utilizado, angiografia e histologia, res-
petivamente. Ainda assim, ndo tem caracteristicas especi-
ficas e tem pouca utilidade diagndstica até que outros
sinais se evidenciem, como défices focais, crises epiléticas,
perturbacdes da consciéncia ou perturbacdes cognitivas.
No entanto, a auséncia simultanea de cefaleia e pleocitose
do LCR torna o diagnéstico de angeite do SNC improvavel.

As dificuldades sao acrescidas ou duplicadas: 1) diag-
nosticar a angeite do SNC num doente que tenha patolo-
gia sistémica que pode provocar angeite; 2) pesquisar a
patologia subjacente (inflamatéria, infeciosa, maligna,
téxica) num doente que apresenta uma angeite do SNC.

A patogénese da 6.4.3. Cefaleia atribuida a angeite
secunddria do SNC é multifatorial: por inflamacao, aciden-
te vascular cerebral (isquémico ou hemorrégico), aumen-
to da pressdo intracraniana e/ou hemorragia subaracnoi-
deia.

6.5 Cefaleia atribuida a patologia da
artéria cardtida cervical ou da artéria
vertebral

Descricdo:

Cefaleia e/ou dor na face e/ou dor no pescogo causada
por lesdes nao inflamatoérias das artérias carétidas cervi-
cais e/ou das artérias vertebrais. A dor geralmente tem um
inicio stibito (mesmo explosivo). Pode permanecer isolada
ou ser um sintoma de alarme precedendo os défices focais
acidente isquémico.

Critérios Diagndstico:
A. Qualquer cefaleia e/ou dor facial e/ou dor cervical de

novo, preenchendo o critério C

B. Foi demonstrada lesdo de uma artéria cervical ou foi
efetuada cirurgia ou procedimento endovascular numa
artéria cervical

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

1. a dor desenvolveu-se em estreita relagdo temporal
com os outros sinais locais de patologia arterial cer-
vical ou conduziu ao diagnéstico de patologia arte-
rial cervical

2. presenca de um ou de ambos os seguintes:

a) a dor agravou significativamente a par dos outros
sinais de lesdo arterial cervical

b) a dor melhorou significativamente ou desapare-
ceu até um més apos o inicio

3. a dor é unilateral e ipsilateral a artéria cervical afetada

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

6.5.1 Cefaleia ou dor facial ou cervical
atribuida a disseccdo de artéria cervical
Descrigdo:

Cefaleia e/ou dor facial e/ou cervical causada por dis-
seccao da artéria car6tida cervical ou da artéria vertebral.
A dor é em regra ipsilateral ao vaso atingido e geralmente
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de inicio subito (mesmo explosivo). Pode permanecer
como sintoma tnico ou pode anteceder um acidente vas-
cular cerebral isquémico.

Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia e/ou dor facial e/ou dor cervical de

novo preenchendo o critério C

B. Foi diagnosticada disseccdo da artéria carétida cervical
ou da artéria vertebral

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

1. a dor desenvolveu-se em estreita relacao temporal
com os outros sinais locais de disseccdo arterial cer-
vical ou conduziu ao diagnéstico de disseccdo arte-
rial cervical

2. presenca de um ou de ambos os seguintes:

a) a dor agravou significativamente a par dos outros
sinais de disseccao arterial cervical

b) a dor melhorou significativamente ou desapare-
ceu dentro de um més ap6s o seu inicio

3. presenca de um ou de ambos os seguintes:

a) a dor é intensa e continua durante vdarios dias
(pode ser mais prolongada)

b) a dor antecede os sinais de isquemia aguda cere-
bral ou retiniana

4. ador é unilateral e ipsilateral a arterial cervical afetada.

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

Comentadrios:

A cefaleia com ou sem dor cervical pode ser a tnica
manifestacdo da disseccao arterial cervical. Este é, sem duvi-
da, o sintoma mais frequente (55 a 100% dos casos) e é tam-
bém o sintoma inaugural mais comum (33 a 86% dos casos).

A 6.5.1. Cefaleia ou dor facial ou dor cervical atribuida a
dissecgdo arterial cervical é geralmente unilateral (ipsilateral
a disseccdo), intensa e persistente (em média dura quatro
dias). Nao h4, contudo, um padrio especifico e pode, muitas
vezes, ser bastante enganadora, simulando outras cefaleias
como l.Enxaqueca, 3.1 Cefaleia em salvas ou 4.4 Cefaleia
explosiva primdria. E frequente existirem sinais associados
(de isquemia retiniana ou cerebral e sinais locais): uma sin-
drome de Horner dolorosa, um acufeno doloroso de inicio
subito ou uma parésia dolorosa do XII nervo craniano sdao
fortemente sugestivos de dissec¢do carotidea.

A disseccdo arterial cervical pode estar associada a dis-
seccdo arterial intracraniana, que poderd provocar uma
hemorragia subaracnoideia. A 6.7.4. Cefaleia atribuida a
disseccdo arterial intracraniana pode também estar pre-
sente para além da 6.5.1 Cefaleia ou dor facial ou dor cer-
vical atribuida a dissecgdo arterial cervical.

A 6.5.1 Cefaleia ou dor facial ou dor cervical atribuida a
dissecg¢do arterial cervical geralmente antecede o inicio
dos sinais de isquemia e, portanto, requer diagnéstico e
tratamento precoces. O diagnéstico é baseado na RM cer-
vical com supressao de gordura, duplex scan, RM,
angioRM e/ou angioTC e, em casos duvidosos, na angio-
grafia convencional.
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Pode ser necessario executar vérios destes métodos
diagnésticos, uma vez que qualquer um deles pode ser
normal. Nao hd estudos randomizados sobre o tratamen-
to, mas ha um consenso a favor da utilizacao da heparina
seguida de varfarina por trés a seis meses, de acordo com
a qualidade de recuperacdo arterial.

6.5.2 Cefaleia pés-endarterectomia
Descrigdo:

Cefaleia causada pelo procedimento cirtirgico de
endarterectomia carotidea. A dor pode atingir o pescoco e
a face. Pode ser o Unico sintoma presente, mas também
pode ser o sintoma de alarme que antecede os sinais
focais de um acidente vascular cerebral (na maioria das
vezes hemorragico).

Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia de novo, preenchendo o critério C:
B. Foirealizada uma endarterectomia carotidea
C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia aparece até uma semana apos a cirurgia
2. a cefaleia desaparece até um més ap0s a cirurgia
3. a cefaleia é unilateral, ipsilateral a endarterectomia
carotidea, e possui uma das trés caracteristicas
seguintes:
a) dor ligeira difusa
b) dor semelhante a da cefaleia em salvas, ocorren-
do uma a duas vezes ao dia, em crises com dura-
¢ao de duas as trés horas
¢) dor muito intensa pulsatil
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta e foi excluida uma disseccao arterial, através dos
meétodos apropriados.

Comentario:

Trés subtipos da 6.5.2. Cefaleia pos-endarterectomia
foram descritos (mas ndo codificados separadamente). O
mais frequente (até 60% dos casos) é uma cefaleia difusa,
ligeira e isolada, que ocorre nos primeiros dias apds a
cirurgia. E uma situagio benigna e autolimitada. O segun-
do tipo (reportado em até 38% dos casos) é uma cefaleia
unilateral, semelhante a cefaleia em salvas, com duragao
de duas a trés horas, ocorrendo uma ou duas vezes ao dia,
desaparecendo em cerca de duas semanas. O terceiro tipo
faz parte da rara sindrome de hiperperfusdo, com uma dor
unilateral pulsatil e de forte intensidade, ocorrendo trés
dias ap6s a cirurgia. Frequentemente, precede o aumento
da pressao arterial e o inicio de crises epiléticas ou défices
neurolégicos por volta do sétimo dia. Requer um trata-
mento urgente, uma vez que os sintomas podem ser pre-
ntncio de uma hemorragia cerebral.

6.5.3 Cefaleia atribuida a angioplastia
carotidea ou vertebral
Descrigdo:

Cefaleia causada pelo procedimento da angioplastia
cervical. A dor pode atingir o pescoco e a face. Pode ser o
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Unico sintoma presente, mas também pode ser o sintoma
de alarme que antecede os sinais focais de um acidente
vascular cerebral (na maioria das vezes hemorrégico).

Critérios de diagndstico:

A. Qualquer cefaleia de novo, preenchendo o critério C

B. Foi realizada uma angioplastia carotidea ou vertebral

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por todos os
seguintes:
1. a cefaleia aparece até uma semana apo6s a angioplastia
2. a cefaleia desaparece até um més apds a angioplastia
3. a cefaleia é ipsilateral a angioplastia

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta e foi excluida a presenca de dissecgao arterial, atra-
vés dos métodos apropriados.

Comentarios:

Atualmente estdo a ser realizados estudos randomiza-
dos comparando a angioplastia percutanea transluminal
(APT) e “stenting” versus cirurgia. Os dados sobre as cefa-
leias ainda sdo escassos e geralmente as cefaleias nao sao
mencionadas em grandes séries de angioplastia percuta-
nea carotidea. Numa pequena série de 53 doentes, duran-
te a insuflacdo do baldo ocorreu dor cervical em metade
dos doentes e cefaleia num terco, a maioria desaparecen-
do em segundos ap6s o esvaziamento do mesmo.

A 6.5.3 Cefaleia atribuida a angioplastia carotidea ou
vertebral também foi descrita como fazendo parte de uma
rara sindrome de hiperperfusao.

6.6 Cefaleia atribuida a trombose
venosa cerebral
Descricado:

Cefaleia causada por trombose venosa cerebral. Nao
tem caracteristicas especificas: mais frequentemente é
difusa, progressiva e grave, mas pode ser unilateral e de
inicio stibito (mesmo explosivo), ou ligeira ou ainda do
tipo da enxaqueca.

Critérios de diagndstico:

A. Qualquer cefaleia de novo, preenchendo o critério C

B. Foi diagnosticada uma trombose venosa cerebral

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:

1. a cefaleia apareceu em estreita relacdo temporal
com os outros sintomas e/ou sinais clinicos de
angioplastia percutanea transluminal (APT) ou con-
duziu a descoberta de uma APT

2. presenca de um ou de ambos os seguintes:

a) a cefaleia agravou significativamente a par dos
sinais clinicos e imagiol6gicos de extensdo da APT
b) a cefaleia melhorou significativamente ou desa-
pareceu ap6s melhoria da APT
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentarios:
A cefaleia é, sem duvida, o sintoma mais frequente de
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APT (presente em 80 a 90% dos casos) e é também o sinto-
ma inaugural mais comum. A 6.6 Cefaleia atribuida a
trombose venosa cerebral nao apresenta caracteristicas
especificas, mas habitualmente é difusa, progressiva, de
grande intensidade e associada a outros sinais de hiper-
tensdo intracraniana. Pode ser também unilateral e subita,
as vezes confundindo-se e assemelhando-se a 1.
Enxaqueca, 4.4 Cefaleia explosiva primdria, 7.2 Cefaleia
atribuida a hipotensdo de LCR ou 6.2.2 Cefaleia atribuida a
hemorragia subaracnoideia ndo traumdtica (a APT pode
ser a causa da HSA).

A cefaleia pode ser a tinica manifestacdo da APT, mas
em mais de 90% dos casos associa-se a sinais focais (défi-
ces neurolégicos ou crises epiléticas) e/ou sinais de hiper-
tensdo intracraniana, encefalopatia subaguda ou sindro-
me do seio cavernoso. Dada a auséncia de caracteristicas
especificas da 6.6 Cefaleia atribuida a trombose venosa
cerebral, qualquer cefaleia recente e persistente deve
levantar suspeita, especialmente se houver uma patologia
protrombética subjacente. O diagnéstico é baseado em
exames de neuro-imagem (RM com sequéncias pondera-
das em T2*, angio-RM, TC e angio-TC, ou angiografia digi-
tal intra-arterial em casos duvidosos). O tratamento deve-
réd ser iniciado o mais rapidamente possivel, incluindo o
tratamento sintomadtico; heparina seguida de anticoagu-
lante oral, no minimo por seis meses, e, quando indicado,
o tratamento da causa subjacente.

6.7 Cefaleias atribuida a outra
patologia arterial intracraniana aguda
6.7.1. Cefaleia atribuida a procedimento
endovascular intracraniano
Descrigcdo:

Cefaleia unilateral causada diretamente por uma inter-
vencdo endovascular intracraniana, ipsilateral ao procedi-
mento e durando menos de 24 horas.

Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia de novo, preenchendo o critério C
B. Foi realizada angioplastia ou embolizagdo intracrania-
na
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por todos os
seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em segundos ap6s o inicio
do procedimento
2. a cefaleia desapareceu dentro das 24 horas apés o
término do procedimento
3. a cefaleia é muito intensa, unilateral e ipsilateral ao
procedimento
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta e foi excluida a presenca de dissec¢do arterial pelos
métodos apropriados.

Comentario:

Um subtipo especifico da 6.7.1. Cefaleia atribuida a
procedimento endovascular intracraniano foi descrito
apo6s insuflacdo de baldo ou embolizacdo de MAV ou
aneurisma. E uma dor muito intensa de inicio abrupto,
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localizada numa area especifica consoante a artéria envol-
vida, que surge poucos segundos ap6s o inicio do procedi-
mento e que desaparece rapidamente.

6.7.2 Cefaleia da angiografia
Descricado:

Cefaleia causada diretamente pela angiografia cerebral;
é habitualmente difusa, tipo queimadura e muito intensa,
mas nas pessoas com enxaqueca, pode ter as caracteristi-
cas clinicas de uma crise de enxaqueca.

Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia de novo, preenchendo o critério C
B. Foi realizada angiografia intra-arterial carotidea ou ver-
tebral
C.Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se durante a angiografia
2. a cefaleia desapareceu dentro das 72 horas apés o
término da angiografia
3. a cefaleia tem um dos seguintes grupos de caracteris-
ticas:
a) é muito intensa, difusa e de tipo queimadura
b) tem as caracteristicas clinicas da 1.1 Enxaqueca
sem aura ou 1.2 Enxaqueca com aura, num doen-
te com enxaqueca prévia
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentadrios:

A injecao de contraste intracarotideo ou intravertebral
desencadeia uma cefaleia difusa e muito intensa, com sen-
sacdo de queimadura que resolve espontaneamente. A
injecdo pode também desencadear uma crise de enxaque-
ca num individuo com enxaqueca prévia. Devera entao ser
classificada com ambos os diagnésticos: o do subtipo apro-
priado de 1.Enxaqueca e o de 6.7.2 Cefaleia da angiografia.

O contraste angiografico estd contraindicado em doen-
tes com qualquer tipo de 1.2.3. Enxaqueca hemiplégica,
porque pode desencadear uma crise potencialmente fatal
com hemiplegia prolongada e coma.

6.7.3 Cefaleia atribuida a sindrome da
vasoconstricdo cerebral reversivel
Descricado:

A cefaleias causada pela sindrome da vasoconstri¢dao
cerebral reversivel é tipicamente uma cefaleia explosiva
que se repete ao longo de uma a duas semanas, muitas
vezes desencadeadas por atividade sexual, esfor¢o, mano-
bra de Valsalva e/ou emocgoes. A cefaleia pode ser o tinico
sintoma desta sindrome.

Critérios de diagndstico:

A. Qualquer cefaleia de novo, preenchendo o critério C

B. Foi diagnosticada a sindrome de vasoconstri¢ao cere-
bral reversivel (SVCR)

C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
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1. a cefaleia, com ou sem sinais focais e/ou crises epilé-
ticas conduziu a realizacdo de angiografia (com aspe-
to “em rosario”) e ao diagnéstico de SVCR

2.a cefaleia tem uma ou ambas as caracteristicas
seguintes:

a) recorre durante < 1 més e teve inicio agudo

b) desencadeada por atividade sexual, esforco,
manobras de Valsalva, emocgodes, tomar banho
e/ou duche

3. Nao aparece nenhuma cefaleia significativa mais de
um meés, ap6s o inicio

D. Ndo melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-

3 e foi excluida hemorragia subaracnoideia pelos méto-

dos apropriados.

Comentadrios:

A sindrome da vasoconstricdo cerebral reversivel
(SVCR) é uma entidade pouco compreendida, caracteriza-
da clinicamente por uma cefaleia difusa muito intensa
com inicio explosivo mimetizando uma hemorragia suba-
racnoideia aneurismatica. A SVCR é a causa mais frequen-
te de cefaleia explosiva que se repete ao longo de dias ou
semanas. A 6.7.3 Cefaleia atribuida a sindrome da vaso-
constrigdo cerebral reversivel pode raramente ter outros
modos de inicio: progredindo rapidamente em horas ou
mais lentamente em dias. A cefaleia é muitas vezes o tnico
sintoma da sindrome de vasoconstricdo reversivel, mas
esta entidade pode estar também associada a défices focais
neuroloégicos flutuantes e, por vezes, a crises epiléticas.

A angiografia é, por definicao, anormal, com constri¢oes
e dilatacoes segmentares alternadas (aspeto “em rosario”).
Todavia a RM, TAC e até angiografia podem ser normais na
primeira semana de evolugdo. Os doentes com cefaleia
explosiva recorrente e uma angiografia normal, mas preen-
chendo todos os outros critérios de SVCR, devem ser consi-
derados como tendo 6.7.3.1. Cefaleia provavelmente devida
a sindrome da vasoconstrigdo cerebral reversivel (SVCR). A
RMN CE revela alteracoes em 30 a 80% dos casos incluindo
hemorragia intracraniana (subaracnoideia da convexidade,
intracerebral e/ou subdural), lesdes isquémicas cerebrais
e/ou edema cerebral correspondendo a “sindrome da leu-
coencefalopatia posterior reversivel”.

Pelo menos 50% dos casos da SVCR sao secunddrios, a
maioria pds-parto e/ou apds exposicdo a substancias
vasoativas incluindo drogas ilicitas, simpaticomiméticos
alfa e drogas serotoninérgicas. A doenga é autolimitada,
durando entre 1 a 3 meses, com resolucdo da cefaleia e o
desaparecimento das alteracdes arteriais (dai o termo
“reversivel”). Contudo a SVCR pode provocar acidentes
vasculares cerebrais com sequelas permanentes.

6.7.3.1 Cefaleia provavelmente devida a sindrome da
vasoconstrigdo cerebral reversivel (SVCR)
Descrigdo:

Cefaleia com caracteristicas tipicas da cefaleia associa-
da a sindrome de vasoconstricao cerebral reversivel
(SVCR), nomeadamente cefaleia explosiva que se repete
ao longo de uma a duas semanas e desencadeada por ati-
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vidade sexual, esforco, manobra de Valsalva e/ou emo-
¢Oes, mas em que nao se demonstrou por angiografia
cerebral o aspeto “em rosdario” tipico da SVCR.

Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia de novo, preenchendo o critério C
B. Existe a suspeita de SVCR, mas a angiografia cerebral é
normal
C. Existe a probabilidade de relacdo causal demonstrada
por todos os seguintes:
1. pelo menos duas crises de cefaleias no espaco de um
meés com todas as seguintes caracteristicas:
a) inicio explosivo atingindo o méximo de intensida-
de em < 1 minuto
b) muito intensa
¢) durando pelo menos 5 minutos
2. pelo menos uma das crises de cefaleia explosiva foi
desencadeada por um dos seguintes:
a) atividade sexual (imediatamente antes ou duran-
te 0 orgasmo)
b) esforco fisico
¢) manobra do tipo Valsalva
d) emocdes
e) tomar banho ou duche
f) flexdo do tronco
D. Nao preenchendo os critérios de diagnéstico da ICHD-
3 para qualquer outra cefaleia
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta e foi excluida hemorragia subaracnoideia pelos
métodos apropriados.

Comentario:

Grandes séries de casos da sindrome de vasoconstri¢cao
cerebral reversivel revelaram que até 75% dos doentes tém
cefaleia isolada. As alteragdes arteriais da SVCR podem ser
dificeis de detetar. Em alguns casos de SVCR é necessario
repetir a angioTC ou angioRM 2 a 3 semanas apds a instala-
¢ao da cefaleia e noutros é necessdria a realizacao de angio-
grafia convencional invasiva para se conseguir detetar a
vasoconstricdo. Num doente com cefaleia explosiva recor-
rente e tipica de SVCR com duracio inferior a um més e com
angiografia inicial normal e, em quem foi excluida outra
causa para a cefaleia pela metodologia apropriada, pode ser
estabelecido o diagnéstico de 6.7.3.1 Cefaleia devida prova-
velmente a sindrome da vasoconstrigdo cerebral reversivel.

6.7.4 Cefaleia atribuida a disseccao arterial
intracraniana
Descricdo:

Cefaleia causada por disseccao de uma artéria intracra-
niana. A dor é em regra ipsilateral ao vaso dissecado e
geralmente de inicio sibito (mesmo explosivo). Pode per-
manecer como sintoma tnico ou pode preceder um aci-
dente vascular cerebral (frequentemente hemorragico).

Critérios de diagnédstico:

A. Qualquer cefaleia de novo, preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticada dissec¢do arterial intracraniana
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C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacdo tempo-
ral com os outros sintomas e/ou sinais clinicos de
disseccdo arterial intracraniana ou conduziu ao
diagnéstico de disseccdo arterial intracraniana

2. a cefaleia teve uma duracao inferior a um més

3. a cefaleia tem uma ou ambas as seguintes caracteris-
ticas

a) inicio abrupto ou explosivo
b) muito intensa
4. a cefaleia é unilateral e ipsilateral a disseccao
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentadrio:

As disseccoes podem atingir qualquer artéria intracra-
niana e podem produzir enfartes isquémicos, compressao
de estruturas adjacentes ou hemorragias intracranianas
(subaracnoideia ou intraparenquimatosa). A cefaleia
aguda é muitas vezes o sintoma inaugural e pode ser a
Gnica manifestacdo desta patologia.

6.8 Cefaleia atribuida a doenca
vascular genética
Descrigdo:

Cefaleia que ocorre como parte do espectro fenotipico
de uma angiopatia genética cerebral, geralmente manifes-
tando-se com crises recorrentes de cefaleia, que pode ter
as caracteristicas de enxaqueca com ou sem aura. As crises
podem repetir-se durante anos e geralmente associam-se,
logo desde o inicio ou ao fim de um intervalo variével, a
outras manifestacoes da mutagao responsavel.

Critérios de diagndstico:
A. Crises recorrentes de cefaleia preenchendo critério C
B. Uma angiopatia genética foi diagnosticada através de
testes genéticos apropriados
C. A cefaleia é (uma das seguintes):
1. tipo enxaqueca
2. o sintoma inaugural de episédios semelhantes a aci-
dente vascular cerebral
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

6.8.1 Arteriopatia Cerebral Autossomica
Dominante com Enfartes Subcorticais e
Leucoencefalopatia (CADASIL)

Descrigcado:

Doenca arterial de pequenos vasos cerebrais, autossé-
mica dominante (com alguns casos esporadicos), caracte-
rizada clinicamente por pequenos enfartes profundos
recorrentes, deméncia subcortical, perturbacao de humor
e, num terco dos casos, enxaqueca com aura (geralmente
o primeiro sintoma da doenca).

Critérios de diagndstico:

A. Crises recorrentes de enxaqueca com aura, tipica,
hemiplégica ou prolongada, preenchendo o critério C
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B. Foi demonstrada a presenca de Arteriopatia Cerebral
Autossémica Dominante com Enfartes Subcorticais e
Leucoencefalopatia (CADASIL) por testes genéticos
para as mutacgdes do gene NOTCH 3 e/ou por evidéncia
na biépsia de pele

C. Presenca de um ou de ambos os seguintes:

1. a enxaqueca com aura foi a primeira manifestacao
clinica de CADASIL

2. as crises de enxaqueca com aura melhoram ou desa-
parecem, quando as outras manifestacdes de CADA-
SIL (i.e. acidente vascular cerebral isquémico, altera-
¢oes do humor e/ou disfuncao cognitiva) aparecem
ou agravam

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

Comentarios:

A CADASIL é uma doenga autossémica dominante,
com alguns casos esporddicos, envolvendo as células
musculares lisas da média das pequenas artérias do cére-
bro. E o resultado de mutacdes do gene NOTCH-3; o diag-
néstico é feito pelo despiste das mutacoes do NOTCH-3
ou por uma simples bidpsia de pele com imunofixacao de
anticorpos anti-NOTCH-3.

A CADASIL é caracterizada clinicamente por pequenos
enfartes profundos de repeticdo, deméncia subcortical,
alteracdes do humor e num ter¢o dos casos, enxaqueca
com aura. Nestes casos é geralmente o primeiro sintoma
da doenca; aparece em média aos 30 anos de idade, cerca
de 15 anos antes dos acidentes vasculares cerebrais isqué-
micos e 20 a 30 anos antes do dbito. As crises sdo tipica-
mente, como as da 1.2 Enxaqueca com aura, exceto pela
frequéncia anormal de auras prolongadas.

A RM apresenta sempre alteracoes evidentes da subs-
tancia branca nas sequéncias ponderadas em T2.

6.8.2 Encefalopatia Mitocondrial, Acidose
Lactica e episddios semelhantes a Acidente
Vascular Cerebral (MELAS)

Descricdo:

Doenca mitocondrial geneticamente heterogénea com
um fenétipo clinico variavel, incluido sintomas de envol-
vimento do SNC (crises epiléticas, hemiparésia, hemi-
anodpsia, cegueira cortical, surdez neurossensorial e/ou
vémitos episddicos) e, frequentemente cefaleia, que ou
surge em crises recorrentes semelhantes as da enxaqueca
ou € o sintoma inaugural dos epis6dios semelhantes a aci-
dentes vasculares cerebrais.

Critérios de diagndstico:
A. Crises recorrentes de cefaleia preenchendo o critério C
B. Foi demonstrada uma alteracdo genética mitocondrial
associada a MELAS
C. Presenca de um ou de ambos os seguintes:
1. crises recorrentes de enxaqueca com ou sem aura
2. cefaleia aguda precedendo os défices neuroldgicos
focais e/ou crises epiléticas
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.
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Comentario:

A sindrome de MELAS, compreendendo miopatia
mitocondrial, encefalopatia, acidose lactica e episédios
semelhantes a acidente vascular cerebral, é uma doenca
mitocondrial geneticamente heterogénea com um fenéti-
po clinico varigvel. E acompanhada por manifestacoes de
envolvimento do SNC, incluindo crises epiléticas, hemi-
parésia, hemiandpsia, cegueira cortical, surdez neuros-
sensorial ou vomitos episddicos. A cefaleia é frequente na
MELAS, quer como crises recorrentes do tipo da enxaque-
ca, quer como o sintoma inaugural dos epis6dios seme-
lhantes a acidentes vasculares cerebrais. A elevada fre-
quéncia de crises semelhantes as da enxaqueca, fazendo
parte da MELAS, conduziu a hipétese de que as mutagdes
mitocondriais possam estar envolvidas na enxaqueca com
aura; no entanto a mutacao 3243 nao foi detetada em dois
grupos de sujeitos com 1.2 Enxaqueca com aura. Outras
mutacodes, ainda ndo identificadas podem estar implica-
das, quer na enxaqueca quer nos acidentes vasculares
cerebrais isquémicos, j& que as crises de enxaqueca,
sobretudo com aura, também ocorrem nas outras doencas
mitocondriais.

6.8.3 Cefaleia atribuida a outra doenca
vascular genética
Descrigcdo:

Enxaqueca com ou sem aura, ocorrendo como parte do
espectro fenotipico de uma doenga vascular genética,
para além das anteriormente descritas.

Critérios de diagndstico:

A. Crises recorrentes de enxaqueca com ou sem aura
preenchendo o critério C

B. Uma angiopatia genética foi diagnosticada através de
testes genéticos apropriados

C. As crises de enxaqueca sdo entendidas como fazendo
parte da sindrome associada a doenca vascular genética

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

Comentarios:

Tém sido reportadas crises recorrentes de enxaqueca
como parte do espectro clinico de uma doenca autossémica
dominante, a angiopatia retiniana com leucodistrofia cere-
bral, causada por mutacdes do TREX1; e da hemiparésia
infantil hereditdria, tortuosidades arteriais retinianas e leu-
coencefalopatia (HIHRATL), uma entidade resultante de
mutacoes do COL4Al. Apenas foram descritas algumas
familias com estas condi¢des. Como estdo presentes outras
manifestacdes graves, a enxaqueca nao tem sido sistemati-
camente investigada nestas familias. Aparentemente a
angiopatia retiniana associa-se a crises de 1.1. Enxaqueca
sem aura e a HIHRATL associa-se a crises de 1.2 Enxaqueca
com aura.

6.9 Cefaleia atribuida a apoplexia
pituitaria
Descricado:

Cefaleia causada por apoplexia pituitdria, geralmente
com instalacdo abrupta (mesmo explosiva) e de grande
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intensidade e, acompanhada, logo desde o inicio ou mais
tarde, por sintomas visuais e/ou hipopituitarismo.

Critérios de diagndstico:

A. Qualquer cefaleia de novo, preenchendo o critério C

B. Foi diagnosticado um enfarte hemorrdgico agudo da
hipdfise

C.Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacao tempo-
ral com os outros sintomas e/ou sinais clinicos de
apoplexia pituitdria, ou conduziu ao diagndstico de
apoplexia pituitaria

2. presenca de um ou de ambos o0s seguintes:

a) a cefaleia agravou significativamente a par de
outros sintomas e/ou sinais clinicos de apoplexia
pituitéria

b) a cefaleia melhorou significativamente a par de
outros sintomas e/ou sinais clinicos de melhoria
da apoplexia pituitdria

3. a cefaleia é muito intensa, de inicio stibito ou explo-
sivo

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-

3 beta.

Comentario:

Esta sindrome clinica rara é uma situacdo aguda e
potencialmente fatal. E uma das causas de cefaleia explo-
siva. A maioria ocorre como a primeira manifestacao do
aumento rapido de volume de um macroadenoma hipofi-
sdrio nao funcionante que sofreu uma hemorragia e/ou
um enfarte. E uma das causas de hemorragia subaracnoi-
deia n3o aneurismadtica. A ressondncia magnética é mais
sensivel que a TC para detetar a patologia intra-selar.
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7. Cefaleia atribuida a
perturbacao intracraniana nao
vascular

7.1 Cefaleia atribuida a hipertensao do LCR
7.1.1 Cefaleia atribuida a hipertensao intracraniana
idiopatica
7.1.2 Cefaleia atribuida a hipertensao intracraniana
secunddria a causas metabdlicas, téxicas ou hor-
monais
7.1.3 Cefaleia atribuida a hipertensao intracraniana
secunddria a hidrocefalia
7.2 Cefaleia atribuida a hipotensdao do LCR
7.2.1 Cefaleia p6s puncao dural
7.2.2 Cefaleia por fistula de LCR
7.2.3 Cefaleia atribuida a hipotensao intracraniana
espontanea
7.3 Cefaleia atribuida a doenca intracraniana inflamato-
ria nao infeciosa
7.3.1 Cefaleia atribuida a neurossarcoidose
7.3.2 Cefaleia atribuida a meningite assética (nao
infeciosa)
7.3.3 Cefaleia atribuida a outra doenca intracraniana
inflamatéria nao infeciosa
7.3.4 Cefaleia atribuida a hipofisite linfocitédria
7.3.5 Sindrome de cefaleia e défices neurolégicos
transitorios e linfocitose do LCR (HaNDL)
7.4 Cefaleia atribuida a neoplasia intracraniana
7.4.1 Cefaleia atribuida a neoplasia intracraniana
7.4.1.1 Cefaleia atribuida a quisto coloide do ter-
ceiro ventriculo
7.4.2 Cefaleia atribuida a meningite carcinomatosa
7.4.3 Cefaleia atribuida a hiper ou hipossecre¢ao
hipotalamica ou hipofisdria
7.5 Cefaleia por injecao intratecal
7.6 Cefaleia por crise epilética
7.6.1 Hemicrania epilética
7.6.2 Cefaleia pos crise epilética
7.7 Cefaleia atribuida a Malformacao de Chiari tipo I
7.8 Cefaleia atribuida a outra perturbacao intracraniana
nao vascular

Comentario geral
Cefaleia primaria, secunddria ou ambas?

Quando uma nova cefaleia ocorre, pela primeira vez,
em estreita relagdo temporal com uma doenca intracra-
niana nao vascular, classifica-se como cefaleia secundaria
atribuida a essa doenca intracraniana. Isto é verdadeiro se
a cefaleia tiver as caracteristicas de qualquer uma das
cefaleias primdrias classificadas na Primeira parte da
ICHD3-beta. Quando uma cefaleia preexistente com
caracteristicas de cefaleia primdria se torna crénica ou
piora de modo significativo (a frequéncia e/ou intensida-
de aumentam duas vezes ou mais) em relacdo temporal
com uma perturbacao intracraniana nao vascular, tém de
ser feitos, tanto o diagndstico da cefaleia inicial, como o
diagnostico de uma cefaleia do grupo 7. Cefaleia atribuida
a uma perturbagdo intracraniana ndo vascular (ou um dos
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seus subtipos), desde que haja clara evidéncia de que a
perturbacao pode causar cefaleia.

Introducao

Neste capitulo estao incluidas as cefaleias atribuidas a
alteracdes da pressdo intracraniana. Tanto o aumento
como a reducdo da pressao do LCR pode levar ao apareci-
mento de cefaleias. Outras causas de cefaleias aqui defini-
das sdo as doencas inflamatérias nao infeciosas, as neo-
plasias intracranianas, as crises epiléticas e situagdes raras
como as malformagdes de Chiari tipo I e outras perturba-
¢oes intracranianas nao vasculares.

Em comparagdo com as cefaleias primadrias, existem
poucos estudos epidemiolégicos sobre este tipo de cefa-
leias. Do mesmo modo, praticamente nao existem ensaios
terapéuticos controlados.

Para uma cefaleia atribuida a qualquer uma das pertur-
bacdes intracranianas ndo vasculares aqui descritas, os
critérios de diagnéstico incluem sempre que possivel:

A. A cefaleia preenche o critério C
B. Foi diagnosticada uma perturbacdo intracraniana ndo
vascular que se sabe poder causar cefaleia
C.Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolve-se em estreita relacdao temporal
com o inicio da perturbacao intracraniana
2. um ou os dois seguintes:
a) o agravamento da cefaleia e da perturbacao intra-
craniana foram concomitantes
b) a melhoria da cefaleia e da perturbacdo intracra-
niana foram concomitantes
3. a cefaleia tem caracteristicas tipicas de uma pertur-
bacao intracraniana ndo vascular
4. existe outra evidéncia da causa
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico ICHD-3
beta.

As cefaleias, que persistem por mais de um meés apés o
tratamento bem-sucedido ou a resolugao espontanea da
lesdo intracraniana, tém geralmente outros mecanismos
na sua génese. As cefaleias crénicas, que persistem mais
de trés meses apo6s terapéutica ou remissdo das doencas
intracranianas, estao definidas no Apéndice para fins de
investigagdo. Estas cefaleias existem, mas tém sido pouco
estudadas, e a sua inclusao no apéndice tem a intencdo de
estimular a investigacdo futura sobre elas e seus mecanis-
mos.

7.1 Cefaleia atribuida a hipertensao do
LCR
Codificada noutro local:

A cefaleia atribuida a hipertensao intracraniana ou
hidrocefalia secundéria a neoplasia intracraniana é codifi-
cada em 7.4.1 Cefaleia atribuida a neoplasia intracrania-
na.
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Descrigdo:

A cefaleia causada por aumento da pressao do LCR
geralmente acompanha-se de outros sintomas e/ou sinais
de hipertensdo intracraniana. Desaparece depois da nor-
malizagdo da pressdo do LCR.

Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Aumento da pressao do LCR (> 250 mm de LCR) medi-
dos por puncao lombar (realizada em decubito lateral
sem sedacao), monitorizacdo epidural ou intraventricu-
lar e com exame citoquimico normal
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por um ou
ambos os seguintes:
1. a cefaleia surgiu em relacdo temporal com a hiper-
tensao intracraniana
2. a cefaleia melhora com a reduc¢do da pressdo intra-
craniana
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

7.1.1 Cefaleia atribuida a hipertensao
intracraniana idiopatica (HII)
Termos previamente utilizados:

Hipertensdo intracraniana benigna, pseudotumor
cerebri, hidropsia meningea, meningite serosa.

Descrigdo:

Cefaleia causada por hipertensao intracraniana idiopa-
tica, geralmente acompanhada por outros sintomas e/ou
sinais clinicos de HII. A cefaleia desaparece depois da nor-
malizagdo da pressdo intracraniana.

Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Existe o diagnéstico de hipertensao intracraniana idio-
pdtica por aumento da pressdo do LCR (> 250 mm de
LCR) medidos por puncao lombar (realizada em decu-
bito lateral sem sedacdo), monitorizacdo epidural ou
intraventricular e com exame citoquimico normal
C.Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia surgiu em relacao temporal com a HII ou
levou ao seu diagnostico
2.a cefaleia é aliviada pela reducdo da hipertensao
intracraniana
3.a cefaleia é agravada em relacdo temporal com o
aumento da pressao intracraniana
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentadrios:

A Hipertensdo intracraniana Idiopdtica (HII) ocorre
mais frequentemente em mulheres jovens e obesas.

O diagnoéstico de HII deve ser feito com cautela nos
doentes em estado confusional e naqueles em que a pres-
sdo do LCR é inferior a 250 mm de LCR. Em alguns doen-
tes, sobretudo criangas, uma pressdo de abertura até 280
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mm de LCR pode ser normal, mas para a maior parte, uma
pressdo superior a 280 mm de LCR deve ser considerada
elevada.

O indice de massa corporal nem sempre esta relaciona-
do com a pressdo do LCR e uma pressao pouco elevada
nao deve ser desvalorizada nos doentes obesos.

A pressao do LCR varia, quando a monitorizacdo epidural
é feita durante uma hora ou mais, pelo que uma tinica medi-
cdo feita durante minutos ndo € indicativa da média da pres-
sao de LCR de 24 horas. A medicao diagndstica de pressao de
LCR deve ser feita, quando o doente nao estiver a ser medi-
cado com farmacos que baixem a pressdo intracraniana.

Os achados neuroimagiol6gicos compativeis com HII
sdo a sela turca vazia, alargamento do espaco subaracnoi-
deu periéptico, achatamento da esclera posterior, protu-
sdo da papila do nervo 6ptico para o vitreo e estenose do
seio venoso transverso.

Embora a maioria dos doentes com HII tenha edema
da papila, tém sido observados doentes sem edema papi-
lar. Outros sintomas e sinais de HII incluem acufenos sin-
cronos com o pulso, perturbacdes visuais transitérias, cer-
vicalgias ou lombalgias e diplopia.

7.1.1 A Cefaleia por Hipertensdo intracraniana nao tem
caracteristicas especificas. E frequentemente descrita
como frontal, retro-orbitéria, “tipo pressdao” ou explosiva;
também pode ser do tipo enxaqueca.

7.1.2 Cefaleia atribuida a hipertensao
intracraniana secundaria a causas
metabdlicas, téxicas ou hormonais
Codificada noutro local:

A cefaleia atribuida a hipertensao intracraniana devida
a traumatismo craniano, doenca vascular ou infecdo intra-
craniana é codificada de acordo com a situagao que esti-
ver presente.

A cefaleia atribuida a hipertensao intracraniana ocor-
rendo como efeito secundario de medicacao estd codifica-
da como 8.1.11 Cefaleia atribuida ao uso prolongado de
medicagdo usada para outros fins que ndo as cefaleias.

Descricdo:

A cefaleia é causada por hipertensao intracraniana
secunddria a um conjunto de doencas sistémicas e acom-
panhada por outros sinais e/ou sintomas de hipertensao
intracraniana. A cefaleia desaparece com a resolugdo da
doenca sistémica.

Critérios de diagndstico:

A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C

B. Existe o diagndstico de uma doenca metabdlica, téxica
ou hormonal com pressdo do LCR> 250 mm de LCR
medidos por puncdo lombar (realizada em dectbito
lateral sem sedacao), monitorizacdo epidural ou intra-
ventricular e com exame citoquimico normal

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por um ou
ambos os seguintes:
1. a cefaleia surgiu em relacdo temporal com a doenca

téxica, metabolica ou hormonal
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2. um ou os dois seguintes:
a) o agravamento da cefaleia e o da doenca téxica,
metabdlica ou hormonal foram concomitantes
b) a melhoria da cefaleia e a melhoria da doenca
toxica, metabdlica ou hormonal foram concomi-
tantes
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentadrios:

A Insuficiéncia hepdtica aguda, a hipercapnia, a crise
hipertensiva aguda, sindrome hepatocerebral de Reye e a
insuficiéncia cardiaca podem ser potenciais causas de
hipertensao intracraniana.

A remocao do agente causador ou tratamento da causa
secunddria pode ndo ser suficiente para normalizar a
pressao intracraniana elevada; é frequentemente necessa-
rio um tratamento adicional para prevenir a perda de
visdo e aliviar a cefaleia e outros sintomas.

7.1.3 Cefaleia atribuida a hipertensao
intracraniana secundaria a hidrocefalia
Descrigdo:

A cefaleia é causada por hidrocefalia acompanhada por
sintomas e/ou sinais clinicos de aumento da pressao do
LCR ou hidrocefalia. A cefaleia desaparece depois da reso-
lucao da hidrocefalia.

Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Foi feito diagnéstico de hidrocefalia, com pressao do
LCR> a 250 mm de LCR (medidos por punc¢ao lombar
realizada em decubito lateral sem sedagdo, monitoriza-
¢do epidural ou intraventricular e com exame citoqui-
mico normal.)
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por um ou
ambos os seguintes:
1. a cefaleia surgiu em relacdo temporal com a hidroce-
falia
2. um ou ambos os seguintes:
a) o agravamento da cefaleia e o da hidrocefalia
foram concomitantes
b) a melhoria da cefaleia e a melhoria da hidrocefa-
lia foram concomitantes
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta

Comentario:
A hidrocefalia de pressdao normal geralmente nao causa
cefaleias; muito raramente pode surgir uma cefaleia ligeira.

7.2 Cefaleia atribuida a hipotensdo do
LCR
Descricado:

E uma cefaleia ortostatica na presenca de diminuicdo
da pressdao do LCR (espontanea ou secundaria), ou por fis-
tula de LCR, geralmente acompanhada por cervicalgia,
acufenos, perturbacdo da audicdo, fotofobia e/ou nau-
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seas. A cefaleia desaparece depois da normalizacdo da
pressdo ou do encerramento da fistula.

Critérios de diagndstico:

A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C

B. Hipotensao do LCR (<60 mm de LCR) e/ou evidéncia de
fistula em exame de imagem

C. A cefaleia surgiu em relacdo temporal com a hipotensao
do LCR ou da fistula ou levou a sua descoberta

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

Comentario:

7.2 A cefaleia atribuida a hipotensdo do LCR é geral-
mente, mas nao invariavelmente, ortostatica. Uma cefa-
leia que agrava significativamente logo apds o sentar ou
levantar e melhora ou desaparece apés retomar a posi¢ao
horizontal, é quase de certeza causada por uma hipoten-
sdo de LCR, mas este ndo pode ser tomado como Unico
critério de diagnostico. A evidéncia de causalidade deve
depender do inicio temporal em relacao com a causa pro-
vdvel, juntamente com a exclusao de outras hipdteses de
diagnéstico.

7.2.1 Cefaleia pés puncao dural
Termos previamente utilizados:
Cefaleia pds puncao lombar.

Descricdo:

Cefaleia que ocorre nos 5 dias ap6s uma puncao lom-
bar, causada por uma fistula de (LCR) durante uma pun-
¢do dural. Acompanha-se geralmente de rigidez da nuca
e/ou sintomas auditivos subjetivos. Desaparece esponta-
neamente em 2 semanas ou apoés selagem da fistula de
LCR com inje¢do epidural de sangue autélogo.

Critérios de diagndstico:

A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C

B. Ter sido feita uma puncao dural

C. A cefaleia aparece nos 5 dias seguintes ap6s a puncao

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

Comentario:

Foram identificados recentemente fatores de risco
independentes para a 7.2.1 Cefaleia pés pungdo dural:
género feminino, idade entre os 31 e 50 anos, histéria pré-
via de cefaleia p6s puncao dural e a orientagdo do bisel da
agulha perpendicular ao maior eixo da coluna espinhal na
altura da puncao.

7.2.2 Cefaleia pos fistula de LCR
Descricado:

Cefaleia que ocorre apds um procedimento ou trauma-
tismo que cause uma fistula persistente de LCR e que leve
a uma hipotensdo intracraniana. A cefaleia desaparece
apos a correcao adequada da fistula.
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Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Os dois seguintes:

1. foi feito um procedimento ou houve um traumatis-
mo que se sabe poder ter causado uma fistula de LCR
persistente

2. documenta-se hipotensdao do LCR (< 60 mm LCR)
e/ou evidencia-se uma fistula em Ressonancia,
Mielografia, Mielo-TC, ou Cisternografia isotépica

C. A cefaleia ocorreu em relacdo temporal com o procedi-
mento ou o traumatismo

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

7.2.3 Cefaleia atribuida a hipotensdo
intracraniana espontanea
Termos previamente utilizados:

Cefaleia atribuida a hipotensdo do LCR espontanea,
hipotensdo intracraniana espontinea, hipotensado intra-
craniana primaria, cefaleia hipoliquorreica.

Descrigdo:

Cefaleia ortostdtica causada por uma hipotensdo do
LCR de causa espontanea. Acompanha-se geralmente de
rigidez da nuca. A cefaleia desaparece ap6s a normaliza-
¢do da pressao.

Critérios de diagndstico:

A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C

B. Hipotensao do LCR (< 60 mm LCR) ou evidéncia de fis-
tula em exames de imagem

C. A cefaleia ocorre em relacdo temporal com a hipotensao
de LCR ou a perda de LCR conduz ao seu diagnéstico

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

Comentarios:

Uma (7.2.3) Cefaleia por hipotensdo espontdnea de LCR
ndo pode ser diagnosticada a um doente a quem tenha
sido feita uma punc¢do dural no més anterior.

A cefaleia por hipotensao espontanea de LCR e a cefa-
leia por fistula de LCR assemelham-se muito a (7.2.1)
Cefaleia p6s pungdo dural, ocorrendo imediatamente ou
alguns segundos ap6s assumir a posicdo de sentado ou de
pé e desaparecendo (em 1 minuto) apds deitar-se.
Alternativamente, pode ter uma resposta demorada a
variagdo postural, piorando em minutos ou horas ap6s o
ortostatismo, e melhorar, mas nao obrigatoriamente desa-
parecer, apos o dectibito. Embora haja um componente
postural nitido, na maior parte dos casos da (7.2.2) cefaleia
atribuida a hipotensdo intracraniana espontdnea, esta
pode nao ser tdo dramdtica nem tdo imediata como na
(7.2.1) cefaleia pés-pungdo dural. A natureza ortostdtica da
cefaleia e o seu inicio devem ser procurados na histéria,
porque esta caracteristica pode diluir-se com o tempo.

Embora as injecdes epidurais de sangue autélogo
sejam frequentemente eficazes para selarem as fistulas de
LCR, uma tinica inje¢do pode nao ser suficiente, podendo

CLASSIFICAGAO INTERNACIONAL DE CEFALEIAS

ser necessdrias duas ou mais injecoes. Contudo é expectd-
vel que haja uma melhoria mantida ao fim de alguns dias.
Em alguns casos, é necessdrio mesmo passar-se a corregao
cirargica.

Em doentes com cefaleia ortostatica tipica, sem causa
aparente e depois de exclusdo da sindrome de taquicardia
ortostatica postural, é razoavel na prética clinica fazer uma
injecao epidural de sangue aut6logo na regidao lombar.

Nao estd demonstrado que todos os doentes tenham
uma fistula de LCR ativa, apesar de haver uma histéria
sugestiva ou sinais imagiolégicos sugestivos. A cisterno-
grafia é um exame que ja nao se usa pela sua menor sensi-
bilidade que outros exames (RM, TAC ou Mielografia digi-
tal de subtracdo). Para medir a pressdo, a puncao dural
nao é necessaria, em doentes com sinais positivos na RM,
tais como reforco dural no contraste.

A doenga subjacente em (7.2.3) Cefaleia atribuida a hipo-
tensdo intracraniana espontdnea pode ser um baixo volume
de LCR. Ocasionalmente, pode haver um aumento trivial na
pressdo intracraniana (por exemplo, durante um acesso de
tosse). J4 foi referida cefaleia postural depois do coito: esta
cefaleia devera ser codificada como (7.2.3) Cefaleia atribui-
da a hipotensdo intracraniana espontdnea ja que provavel-
mente resulta de uma fistula espontanea de LCR.

7.3 Cefaleia atribuida a doenca
inflamatoria ndo infeciosa
Descricdo:

Cefaleia na presenca de uma doenca intracraniana
inflamatéria nao infeciosa, geralmente com uma pleocito-
se linfocitaria do LCR. A cefaleia desaparece ap6s a resolu-
¢ao da doenca inflamatéria.

Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Foi diagnosticada uma doenca inflamatéria ndo infe-
ciosa que pode causar cefaleia
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por um ou pelos
dois seguintes:
1. a cefaleia ocorre em relacao temporal com a doenca
inflamatéria ndo infeciosa
2. qualquer um ou os dois seguintes:
a) o agravamento da cefaleia e o da doenca inflama-
toéria ndo infeciosa sdo concomitantes
b) a melhoria da cefaleia e a melhoria da doenga
inflamatéria ndo infeciosa sdo concomitantes
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

7.3.1 Cefaleia atribuida a neurossarcoidose
Descricado:

Cefaleia causada por neurossarcoidose, associada a
uma meningite assética, lesdes dos nervos cranianos,
lesdes intracranianas ocupando espaco na ressonancia,
lesdes focais inflamatdrias periventriculares e /ou lesdes
focais que captam contraste de modo homogéneo na RM
de cérebro ou medula e que na biépsia se confirma serem
granulomas nao caseificantes.

323 Edigdo - Traducdo Portuguesa - 2014



Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Foi feito o diagndstico de Neurossarcoidose
C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia ocorre em relacdo temporal com o inicio da
neurossarcoidose
2. qualquer um ou os dois seguintes
a) agravamento da cefaleia e o da neurossarcoidose
foram concomitantes
b) melhoria da cefaleia e da neurossarcoidose foram
concomitantes
3. a cefaleia acompanha-se de parésia de um ou mais
pares cranianos
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentario:

Outras manifestacdes de neurossarcoidose incluem:
meningite assética, lesdes dos nervos cranianos, lesoes
intracranianas ocupando espago na ressonancia, lesdes
focais inflamatérias periventriculares, e/ou lesdes focais
que captam contraste de modo homogéneo na RM de
cérebro ou medula e que na biépsia se confirma serem
granulomas ndo caseificantes.

7.3.2 Cefaleia atribuida a meningite assética
(ndo infeciosa)
Descrigdo:

Cefaleia causada por meningite assética, associada a
outros sintomas e/ou sinais clinicos de irritagao menin-
gea. A cefaleia desaparece ap6s a meningite.

Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Foi feito o diagnéstico de meningite por exame de LCR
C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia ocorre em relacdo temporal com o inicio da
meningite assética ou levou ao seu diagnoéstico
2. qualquer um ou os dois seguintes
a) agravamento da cefaleia e o da meningite assética
foram concomitantes
b) melhoria da cefaleia e da meningite assética
foram concomitantes
3. a cefaleia acompanha-se de outros sintomas e /ou
sinais clinicos de inflamag¢do meningea incluindo
rigidez da nuca (meningismo) e ou fotofobia
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-
3 beta.

Comentadrio:

O LCR nos doentes com meningite assética mostra uma
pleocitose linfocitaria, um ligeiro aumento das proteinas,
uma glucorrdquia normal na auséncia de organismos infe-
ciosos. A meningite assética pode surgir apds tratamento
com certos farmacos como ibuprofeno, ou outros AINEs,
imunoglobulinas, penicilina ou trimetoprim, injecGes
intratecais e/ou insuflac¢des.
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7.3.3 Cefaleia atribuida a outra doenca
intracraniana inflamatéria ndo infeciosa
Descricdo:

Cefaleia causada por qualquer uma das vdrias doencas
autoimunes, associada a outros sintomas e /ou sinais cli-
nicos da doenca em causa. A cefaleia desaparece ap6s o
tratamento bem-sucedido da doenca autoimune.

Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Foi diagnéstica uma doenca inflamatéria nao infeciosa,
que nao as anteriores, e que reconhecidamente se asso-
cia a cefaleias
C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada por um
ou pelos dois seguintes:
1. a cefaleia ocorre em relacao temporal com o inicio da
doenca inflamatéria nao infeciosa
2. qualquer um ou os dois seguintes
a) o agravamento da cefaleia e o da doenca inflama-
téria ndo infeciosa foram concomitantes
b) a melhoria da cefaleia e a da doenca inflamatéria
nao infeciosa foram concomitantes
D. Ndo melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-
3 beta

Comentario:

Na Encefalomielite Aguda Disseminada, no Lupus
Eritematoso Sistémico, na Sindroma de Bechet e noutras
sindromes autoimunes focais ou sistémicas (encefalite
limbica, por exemplo) pode haver cefaleia associada a
entidade causal, mas ndo é um sintoma inaugural nem
predominante.

7.3.4 Cefaleia atribuida a hipofisite linfocitaria
Descricdo:

E uma cefaleia causada por uma hipofisite linfocitéria,
associada a um aumento da hipéfise e em cerca de meta-
de dos casos com uma hiperprolactinemia. A cefaleia
desaparece ap6s tratamento correto da hipofisite.

Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Foi feito o diagnéstico de hipofisite linfocitaria
C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada por um
ou pelos dois seguintes:
1. a cefaleia ocorre em relacao temporal com o inicio da
hipofisite linfocitaria
2. qualquer um ou os dois seguintes
a) agravamento da cefaleia e o da hipofisite linfoci-
taria foram concomitantes
b) melhoria da cefaleia e a da hipofisite linfocitaria
foram concomitantes
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-
3 beta.

Comentarios:

A hipofisite linfocitéria estd frequentemente associada
a um aumento do volume pituitdrio e a uma captagao
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homogénea de contraste na RM, bem como é acompanha-
da por hiperprolactinemia (50% dos casos) ou por auto-
anticorpos contra a proteina citosdlica hipofiséaria (20%).

Esta perturbacao desenvolve-se tipicamente no final da
gravidez ou durante o puerpério, mas também pode ocor-
rer em homens.

7.3.5 Sindrome de cefaleia e défices
neuroldgicos transitérios com linfocitose do
LCR
Termos previamente utilizados:

Enxaqueca com pleocitose cérebro-espinal, pseudo
enxaqueca com pleocitose linfocitéria.

Descrigdo:

Episodios de cefaleia de tipo enxaqueca (tipicamente
um a doze) acompanhados de défices neurolégicos,
incluindo hemiparestesias, hemiparésias e/ou disfasias,
mas raramente sintomas visuais positivos, durando vdrias
horas. H4a pleocitose linfocitdria. A alteracao desaparece
espontaneamente em 3 meses.

Critérios de diagndstico:
A. Episédios de cefaleia de tipo enxaqueca preenchendo

os critérios Be C

B. Os dois seguintes:

1. acompanhados ou imediatamente precedidos do
inicio de, pelo menos, um dos seguintes défices neu-
rolégicos transitérios, com duracao > 4 horas

a) hemi-hipostesia
b) disfasia
¢) hemiparésia

2. associada a pleocitose linfocitdria (>15 leucécitos/pl),
com exames de neuro-imagem normais, exame bac-
teriol6gico do LCR negativo e outros testes para
investigacao etiol6gica também negativos

C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada por um
ou pelos dois seguintes:

1. o agravamento da cefaleia e dos défices neuroldgicos
transitérios foram concomitantes ou levaram ao seu
diagnostico

2.a melhoria da cefaleia e dos défices neurolégicos
transitérios foram concomitantes

D. Nao melhor explicada por outro diagndéstico da ICHD-

3 beta.

Comentadrios:

O quadro clinico da Sindrome de cefaleia e défices neuro-
logicos transitorios com linfocitose do LCR-7.3.5 — tem entre
1 a 12 episddios de défices neuroldgicos transitérios, prece-
didos ou seguidos de uma cefaleia moderada ou grave. A
maior parte dos episédios duram horas, mas alguns podem
durar mais de 24 horas. As manifestacdes neuroldgicas
incluem manifestacdes sensitivas em trés quartos dos
casos, afasia em dois tercos e défices motores em pouco
mais de metade. Sintomas visuais de tipo aura visual da
enxaqueca sao relativamente pouco comuns (menos de
20% dos casos). A sindrome desaparece em 3 meses.
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Adicionalmente a linfocitose do LCR (até 760 céls/ul),
h4d um aumento nas proteinas totais do LCR (até 250
mg/dl) em> 90% dos casos e na pressdo do LCR (até 400
mm de LCR) em> 50% dos casos. A presenca de um prédro-
mo viral, em pelo menos um quarto dos casos, levantou a
possibilidade de haver uma patogenia autoimune na
Sindrome de cefaleia e défices neuroldgicos transitérios com
linfocitose do LCR—-7.3.5. A descricdo recente de auto-anti-
corpos para a subunidade do canal de célcio Tipo-T rela-
cionado com a voltagem CaCNNA1H no soro de dois doen-
tes com esta patologia, suportou esta hipétese.

Ocasionalmente, o papiledema estd presente. A TAC e
RM de rotina (com ou sem contraste endovenoso) e a
angiografia sdo invariavelmente normais, quando realiza-
das fora de um episédio. Os exames de imagem durante os
epis6dios podem mostrar um atraso na perfusdo sem
aumento da difusao e um estreitamento das artérias cere-
brais. Também foi descrito um edema da substancia cin-
zenta e refor¢o dos sulcos num tinico doente. Os estudos
microbiolégicos tém sido uniformemente normais. A EEG
e o SPECT podem mostrar dreas focais anormais consis-
tentes com os défices neurolégicos focais.

A maior partes dos doentes com esta sindrome nao tém
histéria pregressa de enxaqueca. O médico deve ponderar
outras hipéteses de diagndstico que possam partilhar
algumas das caracteristicas, nomeadamente a 1.2.3
Enxaqueca Hemiplégica (embora as mutacées do gene
CACNAI1A, que causa a 1.2.3.1.1 Enxaqueca Hemiplégica
Familiar tipo I (FHM1), tenham sido excluidas em vérios
doentes com a 7.3.5 Sindrome de cefaleia e défices neurolo-
gicos transitérios com linfocitose do LCR, neuroborreliose,
neurossifilis, micoplasma, aracnoidites granulomatosas e
neoplésicas, encefalites e vasculites do SNC.

7.4 Cefaleia atribuida a neoplasia
intracraniana
Descricdo:

Cefaleia causada por neoplasia intracraniana.

Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Foi feito o diagnoéstico de neoplasia intracraniana
C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, um dos seguintes:
1. a cefaleia ocorre em relacao temporal com a neopla-
sia intracraniana, ou leva ao seu diagnéstico
2.a cefaleia agrava-se em estreita relacdo temporal
com o agravamento da neoplasia
3. a cefaleia melhorou significativamente em relagdo
temporal com o tratamento bem-sucedido da neo-
plasia intracraniana
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

7.4.1 Cefaleia atribuida a neoplasia
intracraniana
Descricdo:

Cefaleia geralmente progressiva, pior de manha e agra-
vada por manobras de Valsalva, causada por um ou mais
tumores intracranianos com efeito de massa.
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Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Foi demonstrada uma neoplasia intracraniana com
efeito de massa
C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia ocorre em relacdo temporal com a neopla-
sia intracraniana, ou leva ao seu diagndstico
2. qualquer um ou os dois dos seguintes
a) a cefaleia agrava-se em estreita relacdo temporal
com o agravamento da neoplasia
b) a cefaleia melhorou significativamente em rela-
¢ao temporal com o tratamento bem-sucedido da
neoplasia intracraniana
3. a cefaleia tem pelo menos uma das trés caracteristi-
cas seguintes:
a) progressiva
b) pior de manha ou apds uma sesta durante o dia
¢) agravada com as manobras de Valsalva
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-
3 beta.

7.4.1.1 Cefaleia atribuida a quisto coloide do terceiro
ventriculo
Descrigéo:

Cefaleia causada por um quisto coloide do III ventricu-
lo, que se apresenta caracteristicamente por crises recor-
rentes de cefaleia de tipo explosivo e perturbacao do esta-
do de consciéncia ou mesmo perda de conhecimento.

Critérios de diagndstico:

A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C

B. Foi demonstrado um quisto coloide do terceiro ventri-
culo

C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada pelos
dois seguintes:

1. a cefaleia ocorre em relacao temporal com o desen-
volvimento do quisto coloide ou leva ao seu diagnés-
tico

2. qualquer um ou os dois seguintes:

a) a cefaleia é recorrente, com inicio explosivo e
acompanha-se de obnubilacdo da consciéncia ou
perda de conhecimento

b) a cefaleia melhora significativamente em relacao
temporal com o tratamento bem-sucedido do
quisto coloide

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-

3 beta.

Comentario:

A grande maioria dos quistos coloides do terceiro ven-
triculo é assintomdtica e a sua descoberta € casual.
Contudo, a sua posi¢do imediatamente adjacente ao bura-
co de Monro pode, ocasionalmente, resultar numa hidro-
cefalia obstrutiva aguda, causando uma cefaleia com ini-
cio explosivo e alteracao do nivel de consciéncia. Esta
forma de apresentagdo muito caracteristica deve levar a

um répido diagnoéstico ja que a 7.4.1.1 Cefaleia atribuida a
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quisto coloide do terceiro ventriculo constitui uma emer-
géncia neurocirurgica.

7.4.2 Cefaleia atribuida a meningite
carcinomatosa
Descricado:

Cefaleia causada por meningite carcinomatosa, geral-
mente acompanhada por sinais de encefalopatia e/ou
parésias de pares cranianos.

Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Demonstrou-se a existéncia de meningite carcinomato-
sa (na existéncia de uma neoplasia sistémica que se
sabe poder causar meningite carcinomatosa)
C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia ocorre em relacdo temporal com o desen-
volvimento da meningite carcinomatosa
2. qualquer um ou os dois seguintes:
a) a cefaleia agravou-se em estreita relacao temporal
com o agravamento da meningite carcinomatosa
b) a cefaleia melhorou concomitantemente com a
melhoria da meningite carcinomatosa
3. a cefaleia associa-se a parésia de pares cranianos
e/ou encefalopatia
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-
3 beta.

7.4.3 Cefaleia atribuida a hiper ou
hipossecrecao hipotalamica ou hipofisdria
Descricado:

Cefaleia causada por um adenoma da hipéfise, haven-
do hiper ou hipossecrecao hipotalamica ou hipofisaria,
geralmente acompanhada por desregulacdo da tempera-
tura, alteracao do estado emocional e/ou perturbacao do
apetite ou sede. A cefaleia desaparece com o tratamento
da doenca subjacente.

Critérios de diagndstico:

A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C

B. Existe hiper ou hipossecrecao hipotalamica ou hipofisa-
ria (incluindo niveis elevados de prolactina, de hormo-
na de crescimento (GH) e/ou de hormona adrenocorti-
cotréfica (ACTH), associadas a adenoma da hip6fise

C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia ocorre em relacdao temporal com o inicio da

hiper ou hipossecrecao hipotalamica ou hipofisaria

2. qualquer um ou os dois seguintes:

a) a cefaleia agravou-se concomitantemente com o
agravamento da hiper ou hipossecrecao hipotala-
mica ou hipofisaria

b) a cefaleia melhorou concomitantemente com a
melhoria da hiper ou hipossecrecao hipotalamica
ou hipofisdria

3. a cefaleia associa-se a, pelo menos, um dos seguintes:

a) alteracdo da temperatura corporal
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b) alteracdo do estado emocional
¢) alteracdo da sede e/ou apetite
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

7.5 Cefaleia atribuida a injecao
intratecal
Descrigdo:

Cefaleia sentida tanto na posicao de pé como em dect-
bito, causada por/ e no periodo de 4 dias apds uma injecdo
intratecal e desaparecendo até 14 dias depois.

Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Foi feita uma injecdo intratecal
C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia apareceu no periodo de 4 dias ap6s a inje-
¢do intratecal
2. a cefaleia melhorou significativamente em 14 dias
apos a injecao intratecal
3. existem sinais de irritacdo meningea
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentaérios:

A cefaleia aparece nos primeiros 4 dias apés a injecao
intratecal e estd presente tanto em ortostatismo como em
decubito.

Quando a cefaleia persiste para além dos 14 dias,
devem ser considerados outros diagnésticos, tais como
7.2.2 Cefaleia por fistula de LCR, meningite ou doenca lep-
tomeningea.

7.6 Cefaleia atribuida a crise epilética
Codificada noutro local:

A associacgdo entre enxaqueca e epilepsia é complexa e
bidirecional. Se as duas coexistirem sem que uma contri-
bua necessariamente como fator de risco para outra, a
enxaqueca € codificada como 1. Enxaqueca de acordo com
o seu subtipo. Se a enxaqueca for uma comorbidade com
certas formas de epilepsia, como a epilepsia occipital
benigna, a epilepsia rolandica benigna e a epilepsia corti-
co-reticular com crises de auséncias, serd novamente
codificada como 1.Enxaqueca de acordo com o seu subti-
po. Quando uma cefaleia tipo enxaqueca ou outra cefaleia
e epilepsia forem parte de uma perturbacgao cerebral espe-
cifica (MELAS, por exemplo), a cefaleia é codificada por
essa perturbacao. Quando a crise epilética ocorre durante
ou imediatamente apds a aura da enxaqueca (-
migralepsia”), é codificada como 1.4.4 Crise epilética
desencadeada na aura da enxaqueca.

Descrigdo:

Cefaleia causada por uma crise epilética, ocorrendo
durante e/ou apés uma crise e desaparecendo esponta-
neamente em horas ou até 3 dias.

CLASSIFICAGAO INTERNACIONAL DE CEFALEIAS

Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. O doente tem ou teve recentemente uma crise epilética
C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada pelos
dois seguintes:
1. a cefaleia aparece simultaneamente com o inicio da
crise
2. a cefaleia desaparece espontaneamente apés a crise
ter terminado
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentario:

A cefaleia pré-ictal foi analisada num pequeno estudo
de 11 doentes com epilepsia focal intratdvel. A cefaleia era
frontotemporal, ipsilateral ao foco em 9 doentes com epi-
lepsia do lobo temporal (ELT) e contralateral num doente
com ELT e noutro doente com epilepsia do lobo frontal.
Sao necessdrios mais estudos para estabelecer a existéncia
de cefaleia pré- ictal e determinar a sua prevaléncia e
caracteristicas clinicas em doentes com epilepsia parcial e
generalizada.

7.6.1 Hemicrania epilética
Descricado:

A cefaleia ocorre durante uma crise parcial, ipsilateral a
descarga epilética e desaparecendo imediatamente depois
ou pouco depois da crise ter terminado.

Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. O doente teve recentemente uma crise epilética parcial
C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada pelos
dois seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se simultaneamente com o
inicio da crise epiletica parcial
2. qualquer um ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia melhorou significativamente imediata-
mente apods a crise epiletica ter terminado
b) a cefaleia é ipsilateral ao da descarga ictal
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

7.6.2 Cefaleia pés-ictal
Descricdo:

Cefaleia causada por e ocorrendo dentro de 3 horas
ap6s uma convulsdo epilética e revertendo espontanea-
mente dentro de 72 horas o termino da convulsao.

Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. O doente teve recentemente uma crise epilética parcial
ou generalizada
C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada pelos
dois seguintes:
1. a cefaleia surgiu no intervalo de 3 horas ap6s o fim da
crise epilética
2. a cefaleia desapareceu até 72 horas apés o fim da
crise epilética
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D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentadrio:

A 7.6.2 Cefaleia pés-ictal surge em cerca de 40% dos
doentes com epilepsia do lobo temporal ou epilepsia do
lobo frontal e até 60% dos doentes com epilepsia do lobo
occipital. E mais frequente em epilepsia com crises gene-
ralizadas ténico-clénicas do que com outro tipo de crises.

7.7 Cefaleia atribuida a malformacao
de Chiari tipo | (MCI)
Descrigdo:

Cefaleia causada por malformacao de Chiari tipo I,
geralmente occipital ou suboccipital, de curta duragao
(menos de 5 minutos) e desencadeada pela tosse ou outras
manobras de tipo Valsalva. A cefaleia desaparece depois
do tratamento bem-sucedido da malformacao de Chiari.

Critérios de diagndstico:
A. A cefaleia preenche o critério C
B. Foi demonstrada uma malformacao de Chiari tipo
(MCD?
C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. qualquer um ou os dois seguintes:
a) a cefaleia apareceu em relacdo temporal com a
MCI
b) a cefaleia desapareceu até 3 meses apds o trata-
mento bem-sucedido da MCI
2. a cefaleia tem, pelo menos, uma das trés caracteristi-
cas seguintes:
a) é desencadeada pela tosse ou outra manobra de
Valsalva
b) tem uma localiza¢do occipital ou suboccipital
¢) dura < 5 minutos
3. a cefaleia associa-se a outros sintomas e/ou sinais
clinicos de disfun¢do do tronco cerebral, cerebelo,
pares cranianos ou medula cervical
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta’.

Notas:

1. O diagnostico de malformacao de Chiari implica que
haja uma descida das amigdalas cerebelosas de 5 mm
ou uma descida das amigdalas cerebelosas de 3 mm no
sentido caudal mais compressdo do espaco subaracnoi-
deu na jungdo cranio-cervical demonstrada pela com-
pressao dos espacos de LCR posteriores e laterais ao
cerebelo, ou reducdo da altura supra-occipital, ou
aumento da inclinacdo da tenda do cerebelo ou defor-
macao do bolbo.

2. Os doentes com hipotensdo intracraniana espontanea
secunddria e fistula de LCR podem ter uma descida das
amigdalas secunddrias e MCI. Estes doentes também
podem ter cefaleia desencadeada pela tosse e pelas
manobras de Valsalva (e sdo corretamente codificados
como 7.2.3 Cefaleia atribuida a hipotensdo intracrania-
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na espontanea do LCR). No entanto, em todos os doen-
tes que se apresentem com cefaleia e MCI, deve ser
excluida uma fistula de LCR.

Comentadrios:

A 7.7 Cefaleia atribuida a malformacdo de Chiari tipo I
(MCID é, do ponto de vista descritivo, semelhante a 4.1
Cefaleia primdria da tosse com a excec¢ao de ter uma maior
duracao (minutos em vez de segundos).

Quase todos os doentes (95%) com MCI referem um
conjunto de 5 ou mais sintomas distintos.

Uma base de dados de RM mostrou uma herniacao
amigdalina de pelo menos 5 mm em 0,7% da populagao. O
contexto clinico de MCI1 é importante jd que muitas destas
pessoas podem ser assintomdticas. Algumas pessoas tém
sintomas “de tipo Chiari” com uma herniacdo amigdalina
cerebelosa minima, enquanto outras podem ser assinto-
maticas com herniacdes grandes. Nao ha uma correlagao
entre o grau da herniagdo e a gravidade da cefaleia ou o
nivel da incapacidade nos doentes que vém a consulta.
Recomenda-se uma adesao rigida aos critérios acima des-
critos antes de uma intervencao cirtrgica, a fim de evitar
uma cirurgia desnecessdaria que possa ter potencialmente
um grau de morbilidade.

Estes critérios de 7.7 Cefaleia atribuida a malformagdo
de Chiari tipo I (MCII) necessitam ser validados. Sao
necessarios estudos prospetivos com resultados cirdrgicos
a longo prazo.

7.8 Cefaleia atribuida a outra doenca
intracraniana nao vascular
Descricado:

Cefaleia causada por outra perturbacao intracraniana
ndo vascular diferente das ja descritas.

Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Foi demonstrada uma doenca intracraniana nao vascu-
lar, capaz de causar cefaleia, para além das ja descritas
C. Existe evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia ocorre em relacao temporal com o inicio da
doenca intracraniana nao vascular
2. qualquer um ou os dois seguintes:

a) a cefaleia apareceu ou piorou significativamente a
par do agravamento da doenca intracraniana nao
vascular

b) a cefaleia melhorou concomitantemente com a
melhoria da doenca intracraniana ndo vascular

3. a cefaleia tem caracteristicas tipicas da doenca intra-
craniana nao vascular
4. existe outra evidéncia de causalidade
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.
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8. Cefaleia atribuida a uma
substancia ou a sua privacao

8.1 Cefaleia atribuida ao uso ou exposi¢cdo a uma subs-
tancia

8.1.1 Cefaleia provocada por dador de 6xido nitrico (NO)

8.1.1.1 Cefaleia imediata provocada por dador de NO
8.1.1.2 Cefaleia tardia provocada por dador de NO

8.1.2 Cefaleia provocada por inibidor da fosfodieste-
rase (FDE)

8.1.3 Cefaleia provocada por monéxido de carbono
(CO)

8.1.4 Cefaleia provocada por élcool

8.1.4.1 Cefaleia imediata provocada por édlcool
8.1.4.2 Cefaleia tardia provocada por alcool

8.1.5 Cefaleia provocada por alimentos e/ou aditivos

8.1.5.1 Cefaleia provocada por glutamato monos-
sddico

8.1.6 Cefaleia provocada por cocaina

8.1.7 Cefaleia provocada por histamina

8.1.7.1 Cefaleia imediata provocada por histamina
8.1.7.2 Cefaleia tardia provocada por histamina

8.1.8 Cefaleia provocada pelo peptideo relacionado
com o gene da calcitonina (CGRP)

8.1.8.1 Cefaleia imediata provocada por CGRP
8.1.8.2 Cefaleia tardia provocada por CGRP

8.1.9 Cefaleia atribuida a agente vasopressor ex6geno
agudo.

8.1.10 Cefaleia atribuida ao uso ocasional de medica-

¢do ndo indicada para as cefaleias.

8.1.11 Cefaleia atribuida ao uso prolongado de medi-

cacao nao indicada para as cefaleias.

8.1.12 Cefaleia atribuida a hormona exégena

8.1.13 Cefaleia atribuida ao uso ou exposicao a outra

substancia
8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos

8.2.1 Cefaleia por uso excessivo de ergotamina

8.2.2 Cefaleia por uso excessivo de triptano

8.2.3 Cefaleia por uso excessivo de analgésicos simples

8.2.3.1 Cefaleia por uso excessivo de paracetamol
(acetaminofeno)

8.2.3.2 Cefaleia por uso excessivo de dcido acetil-
salicilico

8.2.3.3 Cefaleia por uso excessivo de outro fairma-
co anti-inflamatério nao esteroide (AINE)

8.2.4 Cefaleia por uso excessivo de opioides

8.2.5 Cefaleia por uso excessivo de associacdes de
analgésicos

8.2.6 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos de
classes farmacoldgicas multiplas, ndo havendo
excesso do seu uso individual.

8.2.7 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos
atribuida ao uso excessivo ndo confirmado de
classes farmacolodgicas multiplas

8.2.8 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos
atribuida a outra medicacao

8.3 Cefaleia atribuida a privacao de substancia

8.3.1 Cefaleia por privacao de cafeina
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8.3.2 Cefaleia por privacao de opioides

8.3.3 Cefaleia por privacao de estrogénios

8.3.4 Cefaleia atribuida a privacao de outras substan-
cias de uso crénico

Classificada noutro local:

7.1.2 Cefaleia atribuida a hipertensdo intracraniana
secunddria a causa metabdlica, téxica ou hormonal; 7.3.2
Cefaleia atribuida a meningite assética (ndo infeciosa).

Comentario geral
Cefaleia primaria, secundéaria ou ambas?

Quando uma nova cefaleia ocorre, pela primeira vez, em
estreita relacao temporal com a exposicao ou a privagao de
uma substancia, é codificada como uma cefaleia secunda-
ria, atribuida ao uso ou a privacdo dessa substancia. Isto
continua verdade, quando a nova cefaleia tem as caracte-
risticas de qualquer uma das cefaleias primarias classifica-
das na Parte 1 do ICHD-3 beta. Quando uma cefaleia pree-
Xistente com as caracteristicas de uma cefaleia primaéria se
torna cronica ou piora significativamente (a frequéncia
e/ou intensidade aumentam duas ou mais vezes), em
estreita relacao temporal com a exposicao ou a privagao de
uma substancia, tanto o diagnéstico da cefaleia inicial
como o diagnéstico de 8. Cefaleia atribuida a uma substdn-
cia ou a sua privagdo (ou um dos seus subtipos) devem ser
dados, desde que haja clara evidéncia de que a exposicao
ou a privacgao da referida substancia causa cefaleias.

Introducao

Os doentes com 1. Enxaqueca sao fisiologica e talvez
psicologicamente hiperreactivos a uma variedade de esti-
mulos internos e externos. O dlcool, alimentos e aditivos
alimentares, bem como a ingestdo e a suspensao de subs-
tancias quimicas e farmacos, todos foram relatados como
desencadeantes ou ativadores da enxaqueca em indivi-
duos suscetiveis. A associacdo é frequentemente baseada
em descricdes de casos isolados e relatos de reacoes adver-
sas a medicamentos. O facto de estes estimulos estarem
associados a cefaleia ndo prova a relacao causal, nem eli-
mina a necessidade de se considerarem outras etiologias.
Uma vez que sdo eventos comuns que surgem com fre-
quéncia, a associacdo entre a cefaleia e a exposicao a uma
substancia pode ser mera coincidéncia. A cefaleia pode
ocorrer por acaso. A cefaleia pode ser o sintoma de uma
doenga sistémica e os medicamentos utilizados para tratar
tal condicao podem estar associados a cefaleia. Em ensaios
com farmacos para tratamento agudo da enxaqueca, a
cefaleia, bem como os sintomas associados, é listada como
uma rea¢do adversa ao medicamento, a despeito de ser um
sintoma da alteracdo tratada e ndo o resultado do trata-
mento. Algumas alteragdes podem predispor a cefaleia
associada ao uso de medicamentos. Isoladamente, nem a
medicacdo nem a alteragcdo poderiam gerar a cefaleia.

Os critérios gerais para as cefaleias descritas aqui sao:
A. Cefaleia preenchendo o critério C
B. Ocorreu o uso ou exposi¢do a uma substancia conheci-

da como sendo capaz de causar cefaleia
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C. Evidéncia causal demonstrada por dois dos critérios
seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relacdo temporal com o
uso ou exposicdo a substancia
2. a cefaleia melhorou significativamente ou desapare-
ceu apo6s a remocao da substancia
3. a cefaleia tem caracteristicas tipicas do uso ou expo-
sicdo a substancia
4. existe outra evidéncia da relacao causal
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

8.1 Cefaleia atribuida ao uso ou
exposicao a uma substancia
Descrigdo:

Cefaleia causada pelo uso ou exposi¢cao a uma substan-
cia, com inicio imediato ou em horas.

Comentadrios:

8.1 Cefaleia atribuida ao uso ou exposi¢cdo a uma subs-
tdncia pode ser causado por uma substancia téxica, como
um efeito indesejado de uma substancia em uso terapéu-
tico normal ou em estudos experimentais.

A cefaleia como um evento adverso tem sido descrita
com muitos farmacos, muitas vezes apenas como um
reflexo da prevaléncia muito alta da cefaleia. Somente,
quando a cefaleia ocorre mais frequentemente apds a
substancia ativa do que apos o placebo, em estudos con-
trolados, duplamente ocultos, se pode considerar a cefa-
leia como uma reagdo adversa verdadeira. O desenho,
duplamente oculto, também pode ser usado experimen-
talmente para estudar a relacao entre os efeitos da medi-
cacao e a cefaleia. Em alguns casos, como, por exemplo,
com os dadores de 6xido nitrico, estes estudos levaram ao
entendimento mais profundo dos mecanismos da neuro-
transmissao envolvidos nas cefaleias primadrias.

Em geral, as pessoas com 1. Enxaqueca sdo muito mais
suscetiveis a tais cefaleias do que os outros individuos e o
mesmo pode ser verdade para as pessoas com 2. Cefaleias
do tipo tensdo ou 3.1. Cefaleias em salvas. Algumas subs-
tancias, como os dadores de NO e a histamina, induzem
uma cefaleia imediata em voluntdrios normais ou em
individuos com enxaqueca. Porém, atualmente, esta claro
que os doentes com cefaleias primdrias também desen-
volvem uma cefaleia tardia, uma a varias horas ap6s a eli-
minacao total da substancia indutora do sangue.

Conhecer os potenciais efeitos indutores de cefaleia de
substancias de uso clinico é importante para caracterizar
essas substancias de forma apropriada. Associacdes tais
como o dlcool e dissulfiram podem causar cefaleia, embo-
ra isoladamente ndo a causem.

Paradoxalmente, a cefaleia sentida pela maioria das
pessoas, ap6s a ingestdo de grande quantidade de 4lcool,
pode ser um fator positivo, uma vez que ajuda a evitar o
uso excessivo do mesmo.

Substancias que causam cefaleia pelos seus efeitos
téxicos, tais como o monéxido de carbono, ndo podem ser
estudadas experimentalmente e a relacdo causal entre
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exposicao e cefaleia tem assim de ser demonstrada através
de casos clinicos, onde a substancia tiver sidoi usada aci-
dentalmente ou com objetivos suicidas.

8.1.1 Cefaleia provocada por dador de 6xido
nitrico (NO)
Descrigdo:

Cefaleia causada, imediatamente ou apés algum
tempo, pela exposicdo aguda a um dador de 6xido nitrico.

Comentarios:

8.1.1 Cefaleia provocada por dador de 6xido nitrico
(NO) é tipicamente fronto-temporal e pulsatil. Todos os
dadores de NO (e.g., nitrato de amilo, tetranitrato de eritri-
tilo, tetranitrato de pentaeritritilo, trinitrato de glicerilo ou
trinitroglicerina (TNG), mono ou dinitrato de isossorbido,
nitroprussiato de sédio, hexanitrato de manitol podem
causar cefaleia deste subtipo.

A TNG causa imediatamente cefaleia na maioria das
pessoas normais, mas também pode causar uma cefaleia
tardia em doentes com enxaqueca, a qual preenche os cri-
térios de diagnéstico da 1.1 Enxaqueca sem aura. Em indi-
viduos com 2.3. Cefaleias do tipo tensdo cronicas, tem sido
demonstrado que a TNG causa uma cefaleia tardia com as
caracteristicas de 2. Cefaleia do tipo tensdo (o efeito é des-
conhecido nos individuos com 2.1 Cefaleias do tipo tenséo
pouco frequentes ou 2.2 Cefaleias do tipo tensdo frequen-
tes). Estas cefaleias tardias surgem, em média, 5-6 h apés a
exposicao. Doentes com 3. Cefaleias em salvas desenvol-
vem cefaleias tardias apenas durante os periodos de salva;
a TNG induz habitualmente um ataque de cefaleias em
salva 1-2 h ap6s a sua ingestao.

A cefaleia é um efeito secundério do uso terapéutico da
nitroglicerina. Com o seu uso crénico, a tolerancia desen-
volve-se dentro de uma semana e a cefaleia causada pela
TNG desaparece na maioria dos doentes, nesse periodo.
Outros dadores de NO usados terapeuticamente podem
também causar cefaleias. O mononitrato de isossorbido
foi objeto de um estudo duplamente oculto e controlado
por placebo, causando cefaleia de maior duragdo que a
TNG, devido a libertacgao lenta de 6xido nitrico.

8.1.1.1 Cefaleia imediata provocada por dador de NO
Termos previamente utilizados:

Cefaleia associada a nitroglicerina, cefaleia da dinami-
te, cefaleia do cachorro-quente.

Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios de C
B. Ocorreu absorcao de um dador de NO
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por todos os
seguintes critérios:
1. a cefaleia desenvolveu-se na primeira hora apdés a
absorcao do dador de NO
2. a cefaleia desaparece dentro de uma hora apés o fim
da libertagao de NO
3. a cefaleia tem, pelo menos, uma das seguintes quatro
caracteristicas:
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a. bilateral
b. intensidade ligeira a moderada
c. pulsatil
d. agravada pela atividade fisica
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

8.1.1.2 Cefaleia tardia provocada por dador de NO

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia numa pessoa que sofra de uma cefaleia prima-
ria, com as caracteristicas dessa cefaleia primdria e
preenchendo o critério C

B. Houve absor¢ao de um dador de NO

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
critérios seguintes:

1. a cefaleia aparece em 2-12 h, apds a exposicdo ao
dador de NO, e desaparece ap6s a eliminagdo sangui-
nea do NO

2. a cefaleia desaparece nas 72 h ap6s a exposicao

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da CHD-3
beta.

8.1.2 Cefaleia provocada por inibidor da
fosfodiesterase (FDE)
Descricdo:

Cefaleia causada pela ingestao de um inibidor da fosfo-
diesterase, desaparecendo espontaneamente em 72 horas.

Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C
B. Ingestao de uma tnica dose de inibidor da FDE
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por todos os
seguintes critérios:
1. a cefaleia aparece até 5 horas apés a ingestao do ini-
bidor da FDE
2. a cefaleia desaparece dentro de 72 horas apés o ini-
cio
3. acefaleia tem, pelo menos, uma das seguintes quatro
caracteristicas:
a) bilateral
b) intensidade ligeira a moderada
c) pulsatil
d) agravada pela atividade fisica
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico ICHD-3
beta.

Comentario:

As fosfodiesterases (FDEs) sdo enzimas que hidrolisam
o GMPc e o AMPc. Os inibidores da FDE-5, sildenafil e
dipiridamol, aumentam os niveis de GMPc e/ou AMPc sdo
os unicos componentes desse grupo estudados formal-
mente. A cefaleia resultante tem habitualmente as carac-
teristicas de cefaleia do tipo tensdo, mas em doentes com
1. Enxaqueca (que devem ser avisados deste efeito secun-
dério) tem as caracteristicas de 1.1 Enxaqueca sem aura.
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8.1.3 Cefaleia provocada por mondxido de
carbono (CO)
Termo previamente utilizado:

Cefaleia dos trabalhadores de depésitos ou armazéns.

Descricdo:

Cefaleia causada pela exposicdo ao monoéxido de car-
bono, desaparecendo espontaneamente nas 72 horas ap6s
a sua eliminacao.

Critérios de diagnédstico:
A. Cefaleia bilateral preenchendo os critérios C
B. Exposicao ao monédxido de carbono (CO)
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por todos os cri-
térios seguintes:
1. a cefaleia aparece até 12 horas apds a exposicao ao CO
2. a intensidade da cefaleia varia com a gravidade da
intoxicacao pelo CO
3. a cefaleia desaparece dentro de 72 horas ap6s a eli-
minag¢do do CO
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentarios:

Tipicamente, niveis de carboxihemoglobina de 10-20%
causam uma cefaleia ligeira sem sintomas gastrintestinais
ou neurolégicos, niveis de 20-30% causam uma cefaleia
moderada, pulsatil e com irritabilidade, e niveis de 30-40%
causam uma cefaleia intensa com ndusea, vomitos e visao
turva. Com niveis acima de 40%, a cefaleia ndo é habitual-
mente uma queixa, porque hé alteracao da consciéncia.

Nao existem bons estudos a respeito dos efeitos a longo
prazo da intoxicagdo pelo CO nas cefaleias, mas ha alguma
evidéncia da ocorréncia de cefaleias crénicas apés a into-
xica¢do com o CO.

8.1.4 Cefaleia provocada por alcool
Descricdo:

Cefaleia causada imediatamente ou apds algum tempo
pela ingestao de élcool (habitualmente na forma de bebi-
das alcodlicas).

8.1.4.1 Cefaleia imediata provocada por alcool
Termo previamente utilizado:
Cefaleia do cocktail.

Critérios de diagnédstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C
B. Houve ingestao de alcool
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por todos os cri-
térios seguintes:
1. a cefaleia desenvolve-se dentro de trés horas apés a
ingestao de dlcool
2. a cefaleia desaparece em 72 horas apds o fim da
ingestdo de alcool
3. a cefaleia tem, pelo menos, uma das trés caracteristi-
cas seguintes:
a) bilateral
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b) pulsatil
c) agravada pela atividade fisica
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD 3
beta.

Comentarios:

A dose efetiva de dlcool para causar 8.1.4.1 Cefaleia
imediata provocada por dlcool é varidvel e pode ser muito
pequena em individuos com 1. Enxaqueca (0s quais nou-
tras ocasides podem tolerar tdo bem o dlcool como os
individuos sem enxaqueca). 8.1.4.1 Cefaleia imediata pro-
vocada por dlcool é muito mais rara que a 8.1.4.2 Cefaleia
tardia provocada por dlcool.

8.1.4.2 Cefaleia tardia provocada por alcool
Termo previamente utilizado:
Cefaleia de ressaca.

Descricédo:

Cefaleia causada, ap6s um periodo de horas, pela
ingestdo de alcool (habitualmente na forma de bebidas
alcodlicas). Desaparece espontaneamente em 72 horas.

Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C
B. Houve ingestdo de dlcool
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por todos os cri-
térios seguintes:
1. a cefaleia desenvolve-se dentro de 5-12 horas ap6s a
ingestao de dlcool
2. a cefaleia desaparece em 72 horas ap6s o seu inicio
3. a cefaleia tem, pelo menos, uma das trés caracteristi-
cas seguintes:
a) bilateral
b) pulsatil
c) agravada pela atividade fisica
D. Nao melhor explicada por outro diagndéstico da ICHD-3.

Comentarios:

8.1.4.2 Cefaleia tardia provocada por dlcool é um dos
tipos mais comuns de cefaleia secunddria. Nao estd claro
se, além do dlcool, substancias adicionais desempenham
algum papel, tais como a nicotina no fumo do tabaco, a
qual é frequentemente inalada em simultaneo com a
ingestdo do alcool. Ndo esta ainda esclarecido se esta cefa-
leia tardia é um efeito téxico ou a manifestacdo de meca-
nismos similares aos existentes na 8.1.1.2 Cefaleia tardia
provocada por dador de NO.

8.1.5 Cefaleia provocada por alimentos e/ou
aditivos
Termo previamente utilizado:

Cefaleia alimentar.

Codificado noutro local:

Uma crise de enxaqueca desencadeada por um alimen-
to especifico ou um aditivo é codificada no subtipo apro-
priado de 1. Enxaqueca.

CLASSIFICAGAO INTERNACIONAL DE CEFALEIAS

Descricdo:

Cefaleia causada pela ingestdao de um alimento ou um
aditivo contendo uma ou mais substancias especificas,
que podem nio ser identificadas, mas as quais o doente é
sensivel.

Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C
B. Ingestao de um alimento ou aditivo contendo uma ou
mais substancias especificas, ndo necessariamente
identificadas, mas capazes de causarem cefaleia em
doentes sensiveis
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por todos os cri-
térios seguintes:
1. a cefaleia aparece dentro de 12 horas apds a ingestao
do alimento ou aditivo
2.a cefaleia desaparece dentro de 72 horas apds a
ingestdo do alimento ou aditivo
3. a cefaleia tem, pelo menos, uma das quatro caracte-
risticas seguintes:
a) bilateral
b) intensidade ligeira a moderada
c¢) pulsatil
d) agravada pela atividade fisica
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentario:

O glutamato monossédico, que é uma causa bem esta-
belecida de cefaleia, tem uma codificacdo separada (abai-
x0). A feniletilamina, a tiramina e o aspartato tém sido res-
ponsabilizados, mas a sua capacidade de provocar cefaleia
ndo estd suficientemente comprovada.

8.1.5.1 Cefaleia provocada por glutamato
monossoédico (GMS)
Termo previamente utilizado:

Sindrome do restaurante chinés.

Codificado noutro local:

Uma crise de enxaqueca desencadeada pela ingestao
de glutamato monossédico é codificada no subtipo apro-
priado de 1. Enxaqueca.

Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C
B. Houve ingestdo de glutamato monossédico (GMS)
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por todos os cri-
térios seguintes:
1. a cefaleia aparece dentro de 1 hora ap6s a ingestao de
GMS
2.a cefaleia desaparece dentro de 72 horas apés a
ingestdo de GMS
3. a cefaleia tem, pelo menos, uma das cinco caracteris-
ticas seguintes:
a) bilateral
b) intensidade ligeira a moderada
¢) pulsatil
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d) associada a rubor da face, pressdao na face e no
térax, sensacdo de ardor no pescoco, ombros
e/ou térax, tonturas e desconforto abdominal.

e) agravada pela atividade fisica

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

Comentario:

8.1.5.1 Cefaleia provocada por glutamato monossédico
(GMS) é tipicamente em pressdo/aperto ou ardor, mas
pode ser pulsatil nos doentes com 1. Enxaqueca. Associa-
se habitualmente a ruborizacao da face, a pressdo na face
e térax, a sensagdo de ardor no pescogo, ombros e/ou
térax, tonturas e desconforto abdominal.

8.1.6 Cefaleia provocada por cocaina
Descrigdo:

Cefaleia causada pelo uso de cocaina por qualquer via
de administracao.

Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C
B. A cocaina foi administrada por qualquer via
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por todos os cri-
térios seguintes:
1. a cefaleia aparece dentro de 1 hora apés a adminis-
tracdo de cocaina
2.a cefaleia desaparece dentro de 72 horas apés a
administracao de cocaina
3. a cefaleia tem, pelo menos, uma das quatro caracte-
risticas seguintes:
a) bilateral
b) intensidade ligeira a moderada
¢) pulsatil
d) agravada pela atividade fisica
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-
3 beta.

Comentario:

As principais vias de administracdo da cocaina sdo a
oral (“mascar”/”chewing”), a intranasal (“inspirar”/”sni-
far”/”snorting”), a endovenoa (“chutar’/”mainlining”) e a
inalacao (“fumar”/”smoking”).

8.1.7 Cefaleia provocada por histamina
Descrigdo:

Cefaleias causadas, imediatamente ou apds algum
tempo, pela exposicdo aguda a histamina.

Comentarios:

A histamina tem efeitos similares se administrada pela
via subcutanea, por inalacdo ou pela via endovenosa. O
mecanismo é mediado primariamente pelo recetor HI,
uma vez que é quase completamente bloqueado pela mepi-
ramina. A histamina causa uma cefaleia imediata na maio-
ria dos individuos, mas pode também causar uma cefaleia
tardia em doentes com enxaqueca, a qual preenche os cri-

térios de diagnéstico para 1.1 Enxaqueca sem aura. Em indi-
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viduos com 2. Cefaleia do tipo tensdo, a histamina pode cau-
sar uma cefaleia tardia que tem as caracteristicas daquela
alteracdo. Estas cefaleias tardias ocorrem, em média, 5-6
horas apds a exposicao. Pessoas com 3. Cefaleias em salvas
desenvolvem cefaleias tardias com as caracteristicas daque-
la alteracdo apenas durante os periodos das cefaleias em
salvas, habitualmente 1-2 horas apés a exposicao.

8.1.7.1 Cefaleia imediata provocada por histamina
Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C
B. Houve administracdo de histamina
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por todos os cri-
térios seguintes:
1. a cefaleia aparece dentro de 1 hora ap6s a absor¢ao
de histamina
2. a cefaleia desaparece dentro de 1 hora apds o fim da
absorcao da histamina
3. a cefaleia tem, pelo menos, uma das quatro caracte-
risticas seguintes:
a) bilateral
b) intensidade ligeira a moderada
¢) pulsatil
d) agravada pela atividade fisica
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

8.1.7.2 Cefaleia tardia provocada por histamina

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia, numa pessoa com uma cefaleia primadria, com
as caracteristicas deste tipo de cefaleia, preenchendo os
critérios C

B. Houve administragdo de histamina

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
critérios seguintes:

1. a cefaleia aparece dentro de 2-12 horas ap6s a admi-
nistracao de histamina

2. a cefaleia desaparece dentro de 72 hora apds a admi-
nistracao da histamina

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

8.1.8 Cefaleia provocada pelo peptideo
relacionado com o gene da calcitonina (CGRP)
Descricado:

Cefaleia surgida imediatamente ou algum tempo apés
a exposicao aguda ao peptideo relacionado com o gene da
calcitonina (CGRP).

Comentarios:

O peptideo relacionado com o gene da calcitonina
(CGRP), administrado por infusdo, causa uma cefaleia
imediata. Pode também causar uma cefaleia tardia em
doentes com enxaqueca, em média 5-6 horas ap6s a expo-
si¢do, a qual preenche os critérios de diagnéstico de 1.1
Enxaqueca sem aura.

O telcagepant, antagonista do CGRP, é eficaz no trata-
mento agudo da enxaqueca.
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8.1.8.1 Cefaleia imediata provocada por CGRP
Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C
B. Houve administracdo do peptideo relacionado com o
gene da calcitonina (CGRP)
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por todos os cri-
térios seguintes:
1. a cefaleia aparece dentro de 1 hora ap6s a absor¢ao
do CGRP
2. a cefaleia desaparece dentro de 1 hora ap6s o fim da
absorcao do CGRP
3. a cefaleia tem, pelo menos, uma das quatro caracte-
risticas seguintes:
a) bilateral
b) intensidade ligeira a moderada
c) pulsatil
d) agravada pela atividade fisica
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-
3 beta.

8.1.8.2 Cefaleia tardia provocada pelo CGRP

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia, numa pessoa com uma cefaleia primdria, com
as caracteristicas deste tipo de cefaleia, preenchendo os
critérios C

B. Houve administracdo do peptideo relacionado com o
gene da calcitonina (CGRP)

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
critérios seguintes:

1. a cefaleia aparece dentro de 2-12 horas apds a admi-
nistra¢ao do CGRP

2. a cefaleia desaparece dentro de 72 hora apds o fim da
administracao do CGRP

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

8.1.9 Cefaleia atribuida a agente vasopressorr
exdégeno agudo.
Descrigdo:

Cefaleia surgida durante e causada por um aumento
agudo da tensdo arterial, desencadeado por um agente
vasopressor ex6geno.

Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Um aumento agudo da tensao arterial em consequéncia
da administracao de um agente vasopressor exégeno
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
critérios seguintes:
1. a cefaleia surgiu dentro de uma hora apds a adminis-
tracao do agente vasopressor
2. a cefaleia desapareceu dentro das 72 horas apés a
suspensdo da administracdo do agente vasopressor
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.
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8.1.10 Cefaleia atribuida ao uso ocasional de
medicacdo nao indicada para as cefaleias
Descricdo:

A cefaleia surge como um evento adverso agudo, ap6s o
uso ocasional de medica¢ao administrada ndo para tratar
cefaleias.

Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia que cumpra o critério C
B. Foram administradas uma ou mais doses do medica-
mento com fins diferentes do tratamento das cefaleias
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
critérios seguintes:
1. a cefaleia surgiu, dentro de minutos a horas, apés a
administracdo da medicacao
2. a cefaleia desapareceu dentro das 72 horas, apos a
suspensao da administracao da medicacao
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentarios:

8.1.10 Cefaleia atribuida ao uso ocasional de medicagdo
ndo indicada para as cefaleias tem sido relatada como um
evento adverso ap6s o uso de uma grande variedade de far-
macos. As substancias seguintes estdo mais frequentemen-
te incriminadas: atropina, digitdlicos, dissulfiram, hidrala-
zina, imipramina, nicotina, nifedipina, nimodipina.

As caracteristicas da cefaleia ndo estdo muito bem defi-
nidas na literatura, provavelmente dependem do farmaco,
mas na sua maioria sdo em peso, continuas, difusas e com
intensidade moderada a grave.

8.1.11 Cefaleia atribuida ao uso prolongado de
medicacdo ndo indicada para as cefaleias
Codificada noutro local:

A cefaleia que surge como um evento adverso durante
a terapéutica hormonal é codificada como 8.1.12 Cefaleia
atribuida a hormona exdgena. A cefaleia que surge como
uma complicag@o do uso excessivo e prolongado de medi-
cacdo usada para as crises de enxaqueca por uma pessoa
com cefaleias é codificada como 8.2 Cefaleia pelo uso
excessivo de medicagdo ou como um dos seus subtipos.

Descricdo:

A cefaleia surge como um evento adverso durante o uso
prolongado de medicagao administrada para fins diferen-
tes do tratamento de cefaleias e nem sempre € reversivel.

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia presente em 15 ou mais dias por més e que
cumpra o critério C

B. Uso prolongado de medica¢do administrada para fins
diferentes do tratamento de cefaleias

C.Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos critérios seguintes:
1. a cefaleia surgiu numa relacao temporal com o inicio

da administracdo da medicagdo

2. um ou mais dos seguintes:
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a) a cefaleia agravou significativamente com o
aumento da dose do medicamento
b) a cefaleia melhorou significativamente ou desa-
pareceu com a reducao da dose do medicamento
c) a cefaleia desapareceu com a suspensao da admi-
nistracdo do medicamento
3. é reconhecido que o uso prolongado do medicamen-
to pode causar cefaleia, pelo menos, em algumas
pessoas
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentarios:

A dose e a duracdo da exposicdo que podem causar
cefaleia durante o uso prolongado variam de medicamen-
to para medicamento. Do mesmo modo, o tempo requeri-
do para o desaparecimento da cefaleia é varidvel — se o
efeito for reversivel.

8.1.11 Cefaleia atribuida ao uso prolongado de medica-
¢do ndo indicada para as cefaleias pode ser o resultado de
um efeito farmacolégico direto do medicamento, tal como
a vasoconstri¢ao que produz hipertensao arterial grave ou
ser evento secundadrio, tal como a hipertensao intracrania-
na causada por medicamentos. Este tltimo é uma compli-
cacgdo reconhecida do uso prolongado de esteroides ana-
bolizantes, amidoara-a, carbonato de litio, 4cido nalidixi-
co, terapéutica hormona tiroideia de substituicao, tetraci-
clina e minociclina.

8.1.12 Cefaleia atribuida a hormona exégena
Descricdo:

Cefaleia como um evento adverso durante a adminis-
tracdo regular de hormonas exégenas, habitualmente para
contrace¢do ou como terapéutica hormonal de substitui-

cao.

Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia que cumpra o critério C
B. Administracdo regular de uma ou mais hormonas exé-
genas
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
critérios seguintes:
1. a cefaleia surge relacionada temporalmente com o
inicio da administracdo da hormona
2. um ou mais dos seguintes:
a) a cefaleia agravou significativamente ap6s um
aumento da dose da hormona
b) a cefaleia melhorou significativamente ou desa-
pareceu ap6s a reducao da dose da hormona
c) a cefaleia desapareceu apés o fim da administra-
¢do da hormona
D. Ndo melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-
3 beta.

Comentadrios:

O uso regular de hormonas exdgenas, tipicamente para
a contracecdo ou terapéutica hormonal de substituicao,
pode ser associada ao aumento da frequéncia ou a enxa-

32 Edicdo - Tradugdo Portuguesa - 2014

queca ou a outra cefaleia de novo. A regra geral deve ser
aplicada, a qual refere que, quando a cefaleia ocorre pela
primeira vez em estreita relacao temporal com o uso regu-
lar da hormona exégena, deve ser codificada como 8.1.12
Cefaleia atribuida a hormona exégena. Quando a cefaleia
preexistente com as caracteristicas duma cefaleia priméa-
ria se torna crénica, ou piora significativamente (a fre-
quéncia e/ou a intensidade aumentam duas vezes ou
mais), em estreita relacdo temporal com o uso regular de
hormonas exégenas, tanto o diagnéstico inicial da cefa-
leia, como o diagnéstico 8.1.12 Cefaleia atribuida a hor-
mona exégena devem ser dados.

Quando uma mulher com 8.1.12 Cefaleia atribuida a
hormona exégena também tem 8.3.3 Cefaleia por privacdo
de estrogénios, ambos os diagnésticos devem ser atribui-
dos.

8.1.13 Cefaleia atribuida ao uso ou exposicao a
outra substancia
Descrigcao:

Cefaleia causada e surgindo durante ou rapidamente
ap6s 0 uso ou exposicdo a uma substancia para além das
acima descritas, incluindo substancias de plantas ou de ani-
mais, para além de substancias organicas ou inorganicas,
dadas por médicos ou ndo-médicos mas com fins medici-
nais, embora nao licenciados como produtos medicinais.

Critérios de diagndstico:
A. Cefaleia preenchendo o critério C
B. Exposicdo a uma substancia para além das descritas
anteriormente
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
critérios seguintes:
1. a cefaleia aparece dentro de 12 horas de uso ou expo-
sicao
2. a cefaleia desaparece dentro de 72 horas apds a expo-
sicao
D. Nao melhor explicada por outra diagnéstica ICHD-3
beta.

Comentarios:

8.1.13 Cefaleia atribuida ao uso ou exposi¢do a outra
substdncia inclui substancias de plantas ou de animais,
para além de substancias organicas ou inorganicas, dadas
por médicos ou ndo-médicos, mas com fins medicinais,
embora nio licenciados como produtos medicinais.

8.1.13 Cefaleia atribuida ao uso ou exposi¢cdo a outra
substdncia tem sido relatada ap6s exposicao a uma varie-
dade de substancias organicas e inorganicas. As seguintes
substancias sao as mais implicadas:

Compostos inorganicos:

Arsénio, borato, brometo, cloreto, cobre, iodo,
chumbo, litio, merctirio, cloridrato de tolazolina.

Compostos organicos:

Anilina, bdlsamo, canfora, dissulfureto de carbo-
no, tetracloreto de carbono, clordecona, EDTA, hep-
tacloro, sulfureto de hidrogénio, petréleo, dlcoois de
cadeia longa, dlcool metilico, metilbrometo, metil-
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cloreto, iodeto metilado, naftaleno, compostos orga-

nofosforados (paratido, piretréides).

As caracteristicas de 8.1.13 Cefaleia atribuida ao uso ou
exposi¢do a outra substdncia nao estao bem definidas na
literatura, variando quase de certeza com o tipo de subs-
tancia. Na sua maioria é uma cefaleia em peso, difusa,
continua e de intensidade moderada a grave.

8.2 Cefaleia por uso excessivo de
medicamentos
Termos previamente utilizados:

Cefaleia de ressaca, cefaleia provocada por medica-
mentos, cefaleia por uso inadequado de medicacao.

Codificado noutro local:

Aos doentes, com uma cefaleia primdria preexistente,
em que, associado ao uso excessivo de medicamentos, se
desenvolva um novo tipo de cefaleia ou se agrave a cefa-
leia preexistente, estando presentes os critérios de 8.2
Cefaleia por uso excessivo de medicamentos (ou de um dos
seus subtipos), dever-lhes-ao ser atribuidos tanto este
diagndstico como o da cefaleia preexistente. Aos doentes
que reiinam os critérios de 1.3 Enxaqueca crénica e de 8.2
Cefaleia por uso excessivo de medicamentos dever-lhes-ao
ser atribuidos ambos os diagnésticos.

Descrigéo:

Cefaleias, ocorrendo em 15 ou mais dias por més, em
consequéncia do uso excessivo regular de medicagao
aguda ou sintomatica para a cefaleia (em 10 ou mais, ou 15
ou mais dias por més, dependendo da medicacdo) por
mais de 3 meses. Habitualmente, mas nao invariavelmen-
te, a cefaleia desaparece apds a paragem do uso excessivo
do medicamento.

Comentario geral

Nos critérios apresentados para os varios subtipos de
cefaleia, o nimero de dias especificado para ser conside-
rado uso excessivo do medicamento estd baseado na opi-
nido de peritos e ndo numa evidéncia formal.

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleias ocorrendo em = 15 dias por més num doente
com uma cefaleia preexistente

B. Uso excessivo por mais de 3 meses de um ou mais fér-
macos que podem ser tomados para o tratamento
agudo e/ou sintomatico da cefaleia’

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

Notas:

1. Os doentes devem ser codificados num ou mais subti-
pos de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos,
de acordo com o medicamento usado de modo excessi-
vo e os critérios definidos abaixo. Por exemplo, um
doente que preencha os critérios de 8.2.2 Cefaleia por
uso excessivo de triptano e os critérios de um dos subti-
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pos de 8.2.3 Cefaleia por uso excessivo de analgésicos
simples deve receber ambos os cddigos. A excecdo é,
quando hé uso excessivo de associacdes de analgésicos,
a cefaleia deve, entao, ser codificada como 8.2.5 Cefaleia
por uso excessivo de associagoes de analgésicos e nao de
acordo com cada componente da associacao fixa.
Doentes que usam multiplos fairmacos para o trata-
mento agudo ou sintomdtico das cefaleias, que, no seu
conjunto, constitui uso excessivo, embora, individual-
mente, ndo o seja, devem ser codificados como 8.2.6
Cefaleia por uso excessivo de medicamentos de classes
farmacolégicas multiplas, ndo havendo excesso do seu
uso individual.

Doentes que claramente usam excessivamente multiplos
farmacos para o tratamento agudo ou sintomadtico das
cefaleias, mas que nao conseguem descrever adequada-
mente 0s seus nomes e/ou quantidades, devem ser codi-
ficados como 8.2.7 Cefaleia por uso excessivo de medica-
mentos atribuida ao uso excessivo ndo confirmado de clas-
ses farmacologicas miiltiplas, até que melhor informagao
esteja disponivel. Em quase todos estes casos, torna-se
necessdrio fazer um didrio para o seguimento.

Comentarios:

8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos é uma
interagcdo entre um agente terapéutico usado de maneira
excessiva e um doente suscetivel. Entre os que tém previa-
mente um diagnoéstico de cefaleia primdria, a maioria apre-
senta 1. Enxaqueca ou 2. Cefaleia do tipo tensdo (ou ambas);
apenas uma minoria de doentes tem outros diagndsticos de
cefaleias primarias, tais como a 3.3 Cefaleia em salvas croni-
caou 4.10 Cefaleia persistente didria desde o inicio.

O diagnéstico de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medica-
mentos é de extrema importancia clinica. Aproximadamente
metade dos doentes com cefaleias em 15 ou mais dias por
més, por mais de 3 meses, tem 8.2 Cefaleia por uso excessivo
de medicamentos. A evidéncia mostra que a maioria destes
doentes melhora apés a suspensao da medicacdo usada em
excesso, bem como a sua resposta ao tratamento preventivo.
O simples aviso acerca das causas e consequéncias de 8.2
Cefaleia por uso excessivo de medicamentos é uma parte
essencial do esquema terapéutico. Uma brochura explicati-
va é com frequéncia tudo o que é necessdrio para prevenir
ou descontinuar o uso excessivo da medicacao. A prevencao
é especialmente importante em doentes propensos a cefa-
leias frequentes.

Porém, o comportamento de alguns doentes com 8.2
Cefaleia por uso excessivo de medicamentos é similar ao
verificado com outras adigdes a firmacos e a pontuacao na
Severity of Dependence Scale (SDS) é um preditor signifi-
cativo de abuso de medicacao nos doentes com cefaleias.

8.2.1 Cefaleias por uso excessivo de

ergotamina

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia com os critérios de 8.2 Cefaleia por uso excessi-
vo de medicamentos

B. Ingestao regular de ergotamina em = 10 dias/meés, de
forma regular por > 3 meses.
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Comentadrios:

A biodisponibilidade das ergotaminas é tao variavel
que nao é possivel estabelecer uma dose minima.

A um doente que cumpra os critérios de 8.2.1 Cefaleias
por uso excessivo de ergotamina e use ou abuse regular-
mente de outros farmacos para o tratamento agudo ou
sintomadtico da cefaleia por mais de 3 meses, dever-lhe-ao
ser atribuidos os cédigos aplicaveis.

8.2.2 Cefaleia por uso excessivo de triptanos

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia com os critérios de 8.2 Cefaleia por uso excessi-
vo de medicamentos

B. Ingestao regular de um ou mais triptanos', em qualquer
formulacdo, por = 10 dias/més, por > 3 meses.

Nota:
1. O triptano serd especificado entre paréntesis.

Comentaérios:

O uso excessivo de triptanos pode aumentar a frequén-
cia da enxaqueca, podendo conduzir a 1.3 Enxaqueca cro-
nica. A evidéncia sugere que isto ocorre mais rapidamente
com o uso excessivo de triptanos do que com o de ergota-
mina.

A um doente que preencha os critérios de 8.2.2
Cefaleias por uso excessivo de triptanos e tenha regular-
mente usado ou abusado de outros farmacos para o trata-
mento agudo ou sintomdtico da cefaleia por mais de 3
meses, dever-lhe-ao ser atribuidas todas as outras codifi-
cacoes aplicaveis.

8.2.3 Cefaleia por uso excessivo de
analgésicos simples
Comentario:

A um doente que cumpra os critérios de 8.2.3 Cefaleia
por uso excessivo de analgésicos simples (ou um dos seus
subtipos) e que regularmente use ou abuse de outro(s) far-
maco(s) para o tratamento agudo ou sintomdtico das cefa-
leias durante mais de 3 meses, dever-lhe-ao ser atribuidas
todas as outras codificacdes aplicaveis.

8.2.3.1 Cefaleia por uso excessivo de paracetamol

(acetaminofeno)

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia com os critérios de 8.2 Cefaleia por uso exces-
sivo de medicacao

B. Ingestao regular de paracetamol em =15 dias/més por>
de 3 meses.

8.2.3.2 Cefaleia por uso excessivo de acido

acetilsalicilico

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia com os critérios de 8.2 Cefaleia por uso exces-
sivo de medicacao

B.Ingestdo regular de &cido acetilsalicilico em = 15
dias/més por > de 3 meses.
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8.2.3.3 Cefaleia por uso excessivo de outro

farmaco anti-inflamatério ndo esteroide (AINE)

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia com os critérios de 8.2 Cefaleia por uso excessi-
vo de medicagéao

B. Ingestdo regular de um ou mais AINE', que néo seja o
4cido acetilsalicilico, em = 15 dias/més por > de 3 meses.

Nota:
1. O(s) AINE(s) deverd(ao), em regra, ser especificado(s)
entre paréntesis.

8.2.4 Cefaleia por uso excessivo de opioides

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia com os critérios de 8.2 Cefaleia por uso excessi-
vo de medicagdo

B.Ingestdo regular de um ou mais opioides' em =10
dias/més por> de 3 meses.

Nota:
1.0 opioide deverd, em regra, ser especificado entre
paréntesis.

Comentarios:

Estudos prospetivos indicam que os doentes que fazem
uso excessivo de opioides apresentam a maior taxa de
reincidéncia ap6s a suspensao da substancia.

A um doente que preencha os critérios de 8.2.4 Cefaleia
por uso excessivo de opioides (ou um dos seus subtipos) e
que regularmente use ou abuse de outro(s) farmaco(s)
para o tratamento agudo ou sintomadtico da cefaleia, por
mais de 3 meses, dever-lhe-a ser atribuido o (s) outro(s)
codigo(s) apropriado(s).

8.2.5 Cefaleia por uso excessivo de

associacoes de analgésicos!'

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia com os critérios de 8.2 Cefaleia por uso excessi-
vo de medicagdo

B. Ingestao regular de medicamentos com uma ou mais
associagdes de analgésicos"” em = 10 dias/més por > de
3 meses.

Notas:

1. O termo associagdo de analgésicos é usado para as for-
mulagdes que associam farmacos de duas ou mais clas-
ses, cada uma com efeitos analgésicos ou atuando como
adjuvantes.

2. A associacao de analgésicos deverd, em regra, ser espe-
cificada entre paréntesis.

Comentario:

Estao comercializadas muitas associacoes de analgési-
cos. Tendem a ser muito usadas pelas pessoas com cefa-
leias, estao com muita frequéncia implicadas na cefaleia
por uso excessivo de medicacdo. Por esta razdo, a 8.2.5
Cefaleia por uso excessivo de associagoes de analgésicos tem
uma codificacdo separada.

CLASSIFICAGCAO INTERNACIONAL DE CEFALEIAS

99



As associacoes, que, de modo mais comum, sdo usadas
excessivamente, sdo comprimidos associando analgésicos
simples combinados com opioides, butalbital e/ou cafeina.

8.2.6 Cefaleia por uso excessivo de

medicamentos de classes farmacolégicas

multiplas, nao havendo excesso do seu uso

individual

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia com os critérios de 8.2 Cefaleia por uso excessi-
vo de medicagdo

B. Ingestdo regular de qualquer associacdo de ergotamina,
triptanos, analgésicos simples, AINEs e/ou opioides’
num total de = 10 dias por més por> de 3 meses sem uso
excessivo de qualquer um dos farmacos isolados ou da
classe farmacolégica.”

Notas:

1. Os farmacos ou classes farmacoldgicas deverdo, em
regra, ser especificados entre paréntesis.

2. “Nao haver uso excessivo de qualquer farmaco indivi-
dual ou apenas de classe farmacolégica” significa que o
critério B nao foi cumprido em qualquer um dos subti-
pos 8.2.1 -8.2.5.

8.2.7 Cefaleia por uso excessivo de

medicamentos atribuida ao uso excessivo nao

comprovado de multiplas classes

farmacolégicas

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia com os critérios de 8.2 Cefaleia por uso excessi-
vo de medicagdo

B. Ambos os critérios seguintes:

1. ingestdo regular de qualquer associacdo de ergota-
mina, triptanos, analgésicos simples, AINEs e/ou
opioides por = 10 dias por més por> de 3 meses sem
uso excessivo de qualquer um dos farmacos isolados
ou da classe farmacolégica.

2. aidentidade, quantidade e/ou perfil de uso ou abuso
(uso excessivo) destas classes de farmacos ndo pode
ser estabelecida com certeza.

Comentadrios:

Doentes que claramente estdo a usar em excesso mul-
tiplos medicamentos para o tratamento agudo ou sinto-
madtico da cefaleia, mas que nao conseguem determinar
com precisdao o que estdo a tomar, quanto e como, sao
encontrados com frequéncia.

Embora um didrio de seguimento, feito ao longo de
vdrias semanas, possa dar esta informacao, pode também
atrasar a suspensao do medicamento, a qual é claramente
necessaria.

8.2.8 Cefaleia por uso excessivo de

medicamentos atribuida a outra medicacao

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia com os critérios de 8.2 Cefaleia por uso excessi-
vo de medicagdo
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B. Uso excessivo regular, por = 10 dias por més por> de 3
meses, de um ou mais medicamentos para além dos
descritos anteriormente' tomados para o tratamento
agudo ou sintomaético da cefaleia.

Nota:
1. O(s) medicamento(s) deverd(ao), em regra, ser especifi-
cado(s) entre paréntesis.

8.3 Cefaleia atribuida a privacao de
substancia
Descrigao:

Cefaleia seguindo-se a/e causada por privacao da
exposicao a um medicamento ou outra substancia.

8.3.1 Cefaleia por privacao de cafeina
Descricdo:

Cefaleia, desenvolvendo-se nas 24 h, apés o consumo
regular de mais de 200 mg de cafeina, por dia, e por mais
de 2 semanas, o qual foi interrompido. Desaparece espon-
taneamente em 7 dias, na auséncia de mais consumo.

Critérios de diagnédstico:
A. Cefaleia cumprindo os critérios C.
B. Consumo de cafeina de> 200 mg/dia, por> duas sema-
nas e que é interrompido ou adiado.
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambas as
condicdes seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se nas 24 h apés a udltima
toma de cafeina.
2. presenca de uma ou das duas condicoes seguintes:
a) a cefaleia é aliviada dentro de uma hora pela
ingestdo de 100 mg de cafeina
b) a cefaleia desapareceu em 7 dias ap6s a suspen-
sdo total de cafeina
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

8.3.2 Cefaleia por privagao de opioides
Descricdo:

Cefaleia desenvolvendo-se nas 24h apés o consumo
diario de opioide(s), por mais de 3 meses, o qual foi inter-
rompido. Desaparece espontaneamente em 7 dias na
auséncia de mais consumo.

Critérios de diagndstico:
A. Cefaleia cumprindo os critérios C.
B. Consumo didrio de opioide (s) por mais de 3 meses, o
qual foi interrompido
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambas as
condicdes seguintes:
1.a cefaleia desenvolveu-se nas 24 h apés a ultima
toma de opi6ide
2. presenca de uma ou das duas condicoes seguintes:
a) a cefaleia é aliviada dentro de uma hora pela
ingestao de 100 mg de cafeina
b) a cefaleia desapareceu em 7 dias ap6s a suspen-
sdo total de opidide
D. Nao melhor explicada por diagnéstico ICHD-3 beta.
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8.3.3 Cefaleia por privacdo de estrogénios
Descrigdo:

Cefaleia ou enxaqueca, desenvolvendo-se em 5 dias
ap6s o consumo didrio de estrogénios exégenos por 3 ou
mais semanas, os quais foram interrompidos (habitual-
mente durante o intervalo sem “pilula” da contracecao
oral combinada ou a seguir a um periodo de terapéutica
de substituicdo ou de suplementacdo com estrogénios).
Desaparece espontaneamente dentro de 3 dias, na ausén-
cia de consumo.

Critérios de diagndstico:
A. Cefaleia cumprindo os critérios C
B. Uso didrio de estrogénios ex6genos por = 3 semanas, 0
qual foi interrompido
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambas as
condicoes seguintes:
1. a cefaleia ou enxaqueca desenvolveu-se nos 5 dias
apos a dltima toma de estrogénio
2. a cefaleia ou enxaqueca desapareceu em 3 dias ap6s
o seu inicio
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentario:

A privacdo de estrogénio apés um periodo de uso desta
hormona (como, por exemplo, durante a interrupg¢do
periddica do uso de contracetivos orais combinados ou de
terapia de substitui¢do ou suplementacdo estrogénica)
pode induzir a cefaleia ou a enxaqueca.

8.3.4 Cefaleia atribuida a privacao de outras
substancias de uso crénico
Descrigdo:

Cefaleia que se segue é causada pela suspensio de uma
substancia ou medicacdo em uso crénico, para além das
referidas anteriormente.

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia cumprindo os critérios C

B. Consumo didrio de uma substancia para além das des-
critas anteriormente por mais de 3 meses, o qual foi
interrompido

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambas as
condicdes seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacao tempo-
ral com a suspensao ou privacao da substancia con-
sumida

2. a cefaleia desapareceu em 3 meses ap6s a suspensao
total do uso da substancia

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

Comentario:

Tem sido sugerido, embora sem evidéncia suficiente, que
a suspensao das seguintes substancias usadas cronicamen-
te pode provocar cefaleias: corticosteroides, antidepressivos
triciclicos, inibidores seletivos da recaptacdo de serotonina
(SSRI), anti-inflamatérios nao esteroides (AINEs).
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9. Cefaleia atribuida a infecao

9.1 Cefaleia atribuida a infecao intracraniana
9.1.1 Cefaleia atribuida a meningite ou meningoence-
falite bacteriana
9.1.1.1 Cefaleia aguda atribuida a meningite ou
meningoencefalite bacteriana
9.1.1.2 Cefaleia crénica atribuida a meningite ou
meningoencefalite bacteriana
9.1.1.3 Cefaleia persistente atribuida a meningite
ou meningoencefalite bacteriana prévia
9.1.2 Cefaleia atribuida a meningite ou encefalite virica
9.1.2.1 Cefaleia atribuida a meningite virica
9.1.2.2 Cefaleia atribuida a encefalite virica
9.1.3 Cefaleia atribuida a infecao intracraniana ftingi-
ca ou outra parasitdria
9.1.3.1 Cefaleia aguda atribuida a infe¢ao intracra-
niana flngica ou outra parasitdria
9.1.3.2 Cefaleia crénica atribuida a infe¢ao intra-
craniana fiingica ou outra parasitaria
9.1.4 Cefaleia atribuida abcesso cerebral
9.1.5 Cefaleia atribuida a empiema subdural
9.2 Cefaleia atribuida a infecao sistémica
9.2.1 Cefaleia atribuida infecao bacteriana sistémica
9.2.1.1 Cefaleia aguda atribuida a infecao bacte-
riana sistémica
9.2.1.2 Cefaleia crénica atribuida a infeg¢ao bacte-
riana sistémica
9.2.2 Cefaleia atribuida a infecao virica sistémica
9.2.2.1 Cefaleia aguda atribuida a infecao virica
sistémica
9.2.2.2 Cefaleia crénica atribuida a infegao virica
sistémica
9.2.3 Cefaleia atribuida a outra infecao sistémica
9.2.3.1 Cefaleia aguda atribuida a outra infecao
sistémica
9.2.3.2 Cefaleia crénica atribuida a outra infecao
sistémica

Codificada noutro local:

As cefaleias atribuidas a infecoes locais extracranianas
(tais como ouvidos, olhos e seios) sdo classificadas como
subtipos de 11. Cefaleia ou dor facial atribuida a perturba-
¢do do crdnio, pescogo, olhos, ouvidos, nariz, seios perina-
sais, dentes, boca ou outra estrutura facial ou cervical.

Comentario geral
Cefaleia primdria, secunddria ou ambas?

Quando uma cefaleia ocorre pela primeira vez em
estreita relacdo com uma infecao, € classificada como uma
cefaleia secunddria a essa infecdo. Isto é verdadeiro quan-
do a nova cefaleia tem as caracteristicas de qualquer das
cefaleias primdrias classificadas na Parte um da ICHD-3
beta. Quando uma cefaleia preexistente com as caracteris-
ticas de cefaleia primdria se torna crénica, ou agrava signi-
ficativamente (a frequéncia e/ou a intensidade aumentam
duas vezes ou mais), em estreita relacdo temporal com
uma infe¢do, devem ser atribuidos ambos os diagndsticos,
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o da cefaleia inicial e o diagnéstico de 9. Cefaleia Atribuida
a Infecdo (ou um dos seus subtipos), desde que haja uma
boa evidéncia de que essa infecdo possa causar a cefaleia.

Aguda, crénica ou persistente?

9. Cefaleia Atribuida a Infegdo é somente consequéncia
da infecdo ativa se esta se resolver dentro de 3 meses apds a
erradicacdo da infecdo. Em alguns casos, dependendo do
agente patogénico, a infe¢do nao pode ser efetivamente tra-
tada e permanece ativa. A cefaleia nestes casos pode nao
diminuir, porque a causa mantém-se presente, e ap6s 3
meses ¢ referida como cronica. Por outro lado, em casos
raros, a infecdo desaparece ou é erradicada mas a cefaleia
nao regrediu. Apds os 3 meses, esta cefaleia € denominada
persistente (condizente com as outras cefaleias secundarias).
Portanto, definiram-se subformas de cefaleia aguda e croni-
ca atribuidas a infecdo ativa ou recente, em alguns casos em
contraste com subformas persistentes de cefaleia pds-infe-
ciosa (ver por exemplo 9.1.1.1 Cefaleia aguda atribuida a
meningite bacteriana ou meningoencefalite, 9.1.1.2 Cefaleia
crénica atribuida a meningite bacteriana ou meningoencefa-
lite e 9.1.1.3 Cefaleia persistente atribuida a meningite ou
meningoencefalite bacteriana prévia). O objetivo € distinguir
e manter separados dois mecanismos causais, provavel-
mente diferentes e duas abordagens diferentes.

Introducao
A cefaleia constitui um acompanhamento comum de
infecoes viricas sistémicas como a gripe. Também é
comum em septicémias e, mais raramente, pode acompa-
nhar outras infecoes sistémicas.
Nas infecOes intracranianas, a cefaleia é normalmente
o primeiro e o mais frequente sintoma encontrado. A
ocorréncia de um novo tipo de cefaleia que é difusa, e
associada a sinais neurolégicos focais e/ou alteracao do
estado mental, a uma sensacao geral de indisposicdo e/ou
febre deve direcionar a atenc¢ao para uma infecao intracra-
niana mesmo na auséncia de rigidez da nuca.
Infelizmente, ndo hd bons estudos prospetivos sobre as
cefaleias associadas com infe¢ao intracraniana e os crité-
rios de diagnéstico de alguns dos subtipos de 9.1 Cefaleia
atribuida a infe¢do sao parcialmente dependentes de con-
sensos entre especialistas (incluindo as opinides de espe-
cialistas em neuro-infe¢do) quando néo existe evidéncia.
Os critérios gerais para este capitulo aderem tanto
quanto possivel ao seguinte:
A. Cefaleia preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticada uma infecdo, ou sequela de infecao,
conhecida como sendo capaz de causar cefaleia
C. Evidéncia de causalidade demonstrada pelo menos por
dois dos seguintes:
1. a cefaleia apareceu em relacdo temporal com o inicio
da infecao
2. um ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia agravou-se significativamente a par do
agravamento da infecao
b) a cefaleia melhorou significativamente ou desapare-
ceu a par da melhoria ou a da resolugao da infecao
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3. a cefaleia tem as caracteristicas tipicas para a infecao
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

9.1 Cefaleia atribuida a infecao
intracraniana
Descrigdo:

Cefaleia de duracao varidvel, e em raros casos persis-
tente, causada por infecao bacteriana, virica, fingica ou
outra parasitdria ou por sequela de qualquer uma destas.

9.1.1 Cefaleia atribuida a meningite ou
meningoencefalite bacteriana
Descrigdo:

Cefaleia de duracao varidvel causada por meningite ou
meningoencefalite bacteriana. Pode desenvolver-se no
contexto de leves sintomas de gripe. Tipicamente é aguda
e associa-se a rigidez da nuca, nduseas, febre e alteracoes
do estado mental e/ou outros sintomas e/ou sinais neuro-
l6gicos. Na maioria dos casos desaparece uma vez a infe-
¢ao erradicada, e raramente se torna persistente.

Critérios de diagndstico:
A. Cefaleia de duracao variavel preenchendo os critérios C
B. Meningite ou meningoencefalite bacteriana foi diag-
nosticada
C.Evidéncia de causalidade demonstrada em, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia apareceu em relacao temporal com o inicio
da meningite ou meningoencefalite bacteriana
2. a cefaleia agravou significativamente a par do agrava-
mento da meningite ou meningoencefalite bacteriana
3. a cefaleia melhorou significativamente a par da melho-
ria da meningite ou meningoencefalite bacteriana
4. acefaleia tem uma ou as duas caracteristicas seguintes:
a) holocraniana
b) localizada na regido da nuca e associada com rigi-
dez da nuca
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentarios:

A cefaleia é o sintoma mais comum e pode ser o primei-
ro sintoma destas infecdes. 9.1.1 Cefaleia atribuida a
meningite ou meningoencefalite bacteriana devem suspei-
tar-se sempre que a cefaleia se associa a febre, alteracdo do
estado mental (incluindo-se diminui¢do da vigilia), défices
neurolégicos focais ou crises epiléticas generalizadas. No
caso de encefalite, défices associados incluem-se perturba-
¢oes do discurso ou audicao, visdo dupla, fraqueza muscu-
lar, perda sensitiva nalgumas partes do corpo, paralisia
parcial nos bracos e pernas, alucinacgoes, alteracdes da per-
sonalidade, raciocinio perturbado, perda de consciéncia,
demeéncia grave subita e/ou perda da memoria.

Ainda assim, em muitos casos de infecdo bacteriana
intracraniana é extremamente dificil distinguir envolvi-
mento puro das meninges de envolvimento puro do encé-
falo. Além do mais, esta distincdo ndo leva a abordagens
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diferentes na avaliacdo ou escolha do tratamento. Por esse
motivo, a cefaleia atribuida a meningite bacteriana e cefa-
leia atribuida a encefalite bacteriana foram incluidas no
mesmo subgrupo. De 9.1.1 Cefaleia atribuida a meningite
ou meningoencefalite bacteriana.

Uma variedade de micro-organismos pode causar
meningite e/ou encefalite, incluindo-se Streptococus
pneumoniae, Neisseria meningitides e Listeria monocyto-
genes.

Estimulacao direta dos terminais sensitivos localizados
nas meninges, pela infecao bacteriana, constitue a causa
da cefaleia. Produtos bacterianos (toxinas), mediadores
inflamatérios tais como a bradicinina, prostaglandinas e
citocinas e outros agentes libertados pela inflamagdo nao
s6 sdo causa direta da dor, como induzem sensibilizacao
dolorosa e libertacao de neuropéptidos. No caso de ence-
falite, aumento da pressao intracraniana pode também
desempenhar um papel na causa da cefaleia.

Em muitos casos, a cefaleia regride com a cura da infe-
¢do. Contudo, a infecdo pode permanecer ativa durante
meses, levando a cefaleia cronica. Numa minoria de casos,
a cefaleia persiste mais de 3 meses, apds a resolucao da
infecdo causal. Trés subformas separadas de 9.1.1 Cefaleia
atribuida a meningite ou meningoencefalite bacteriana
sdo descritas, porque a patofisiologia e o tratamento sao
diferentes no caso da infecdo ter sido completamente
erradicada ou permanecer ativa.

9.1.1.1 Cefaleia aguda atribuida a meningite ou

meningoencefalite bacteriana

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 9.1.1 Cefaleia
atribuida a meningite ou meningoencefalite bacteriana,
e o critério C

B. A meningite ou meningoencefalite mantém-se ativa ou
desapareceu recentemente

C. A cefaleia esteve presente < 3 meses.

9.1.1.2 Cefaleia crénica atribuida a meningite ou

meningoencefalite bacteriana

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 9.1.1 Cefaleia
atribuida a meningite ou meningoencefalite bacteriana,
e o critério C abaixo

B. A meningite ou meningoencefalite mantém-se ativa ou
desapareceu nos tltimos 3 meses

C. A cefaleia esteve presente por > 3 meses.

9.1.1.3 Cefaleia persistente atribuida meningite ou

meningoencefalite bacteriana prévia

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 9.1.1 Cefaleia
atribuida a meningite ou meningoencefalite bacteriana,
e preenchendo o critério C seguinte

B. A meningite ou meningoencefalite bacteriana desapa-
receu

C. A cefaleia persistiu mais de 3 meses apds o desapareci-
mento da meningite ou meningoencefalite bacteriana
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D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

9.1.2 Cefaleia atribuida a meningite ou
encefalite virica
Descricado:

Cefaleia causada por meningite ou encefalite virica
tipicamente com rigidez da nuca e febre e sintomas asso-
ciados, e de acordo com a extensdo da infe¢cdo, com sinto-
mas e/ou sinais neuroldégicos incluindo alteracées do
estado mental.

Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Meningite ou encefalite virica foi diagnosticada
C. Evidéncia de causalidade demonstrada pelo menos por
dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relacdo temporal com o
inicio da meningite ou encefalite virica
2.a cefaleia agravou significativamente em paralelo
com o agravamento da meningite ou encefalite virica
3. a cefaleia melhorou significativamente e em paralelo
com a melhoria da meningite ou encefalite virica
4.a cefaleia tem uma ou ambas as caracteristicas
seguintes:
a) holocraniana
b) localizada na regido da nuca e associada com rigi-
dez da nuca
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentarios:

9.1.2 Cefaleia atribuida a meningite ou encefalite virica
deve ser suspeitada sempre que a cefaleia estd associada
com febre, rigidez da nuca, sensibilidade a luz, ndusea
e/ou vomitos.

Enterovirus sdo responséveis por muitos casos de 9.1.2
Cefaleia atribuida a meningite ou encefalite virica; Herpes
simplex, adenovirus, parotidite e outros podem também
ser responsaveis. Polymerase chain reaction (PCR) do LCR
fornece o diagnéstico especifico na maioria dos casos.
PCR no LCR positivo para virus Herpes simplex (VHS) tipo
1 e 2 e serologia para o ADN do VHS-1&2 presume o diag-
nostico de encefalite por Herpes simplex. Nalguns casos, a
PCR do LCR é positiva para o virus do Herpes Humano
(VHH) tipo 6 ou 7. Demonstrou-se que a sensibilidade por
PCR é reduzida para mais de metade quando o teste é rea-
lizado uma semana ap6s o inicio dos sintomas, causando
falsos negativos. Quando a PCR realizada ap6s uma sema-
na é negativa, o diagndstico pode ser realizado com base
na relacao anticorpo LCR/sangue alterada.

Tal como 9.1.1 Cefaleia atribuida a meningite ou
meningoencefalite bacteriana, podera ser dificil distinguir
o envolvimento puro das meninges do envolvimento puro
do encéfalo. A distingao é apesar de tudo importante de
fazer e manter, porque as duas situacdes diferem em ter-
mos prognosticos, sendo a perspetiva pior para o envolvi-
mento encefalitico. Por esta razao, separam-se 0s critérios
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para 9.1.2.1 Cefaleia atribuida a meningite virica e 9.1.2.2
Cefaleia atribuida a encefalite virica.

Tal como na variante 9.1.1 Cefaleia atribuida a menin-
gite ou meningoencefalite bacteriana, uma subforma pés-
infeciosa persistente de 9.1.2 Cefaleia atribuida a menin-
gite ou encefalite virica ndao tem evidéncia cientifica e
como tal ndo foi contemplada.

9.1.2.1 Cefaleia atribuida a meningite virica

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 9.2.1 Cefaleia
atribuida a meningite ou encefalite virica

B. Neuroimagem mostra realce das leptomeninges.

9.1.2.2 Cefaleia atribuida a encefalite virica
Critérios de diagndstico:
A. Cefaleia preenchendo os critérios para 9.2.1 Cefaleia
atribuida a meningite ou encefalite virica
B. Um ou ambos os seguintes:
1. neuroimagem mostra edema cerebral difuso.
2. pelo menos um dos seguintes:
a) alteracdo do estado mental
b) défices neurolégicos focais
¢) crises epiléticas.

Comentario:

9.1.2.2 Cefaleia atribuida a encefalite virica deve sus-
peitar-se sempre que a cefaleia se associa a alteragdao do
estado mental (incluindo perturbacao da vigilia), défices
neurolégicos focais ou crises epiléticas. A dor é habitual-
mente difusa, com foco nas areas frontais ou retro-orbita-
rias, grave ou extremamente grave, pulsatil ou tipo pres-
sdo. Outros défices neurolégicos comummente associa-
dos sdo perturbagdes do discurso ou da audigdo, visao
dupla, perda sensitiva nalgumas partes do corpo, fraqueza
muscular, paralisia parcial nos bracos ou nas pernas, ata-
xia, alucinagdes, alteracdes da personalidade, perda de
consciéncia e/ou perda de meméoria.

9.1.3 Cefaleia atribuida a infecao fingica
intracraniana ou outra infecao parasitaria
Descricdo:

Cefaleia de duracao variavel causa por infecao fingica
intracraniana ou outra infecdo parasitdria. Observa-se
habitualmente no contexto de imunossupressdo congénita
ou adquirida. Em muitos casos desaparece assim que a
infecao foi erradicada, mas raramente se torna persistente.

Critérios de diagnédstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Infecao fiingica intracraniana ou outra infecdo parasita-
ria foi diagnosticada
C.Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relagao temporal com o
inicio da infecao fiingica ou outra infecao parasitaria
2. a cefaleia agravou significativamente a par do agrava-
mento da infecdo flingica ou outra infecdo parasitdria
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3. a cefaleia melhorou significativamente a par da melho-
ria da infecdo flingica ou outra infecdo parasitaria
4.a cefaleia desenvolve-se progressivamente', e tem
uma ou ambas as caracteristicas seguintes:
a) holocraniana
b) localizada na regido da nuca a associada com rigi-
dez da nuca
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Nota:
1. Os sintomas clinicos tendem a desenvolver-se durante
semanas, em paralelo com o nivel de imunossupressao.

Comentadrios:

9.1.3 Cefaleia atribuida a infegdo fiingica intracraniana
ou outra infecdo parasitaria deve suspeitar-se sempre que
a cefaleia se associe a febre, alteragdo progressiva do esta-
do mental (incluindo perturbacgdo da vigilia) e/ou multi-
plos défices neurolégicos focais de gravidade crescente e
neuroimagem mostrando realce das leptomeninges e/ou
edema cerebral difuso.

O diagnéstico precoce faz-se melhor com TAC ou RMN.
Para além da cultura do LCR e investigacdo do LCR por
PCR, hé disponiveis outros testes no LCR ou no sangue.
Incluem-se detecao direta do micro-organismo patogéni-
co (detecao citolégica, visualizacdo microscépica, cultura
e identificacdo dos elementos ftingicos nos materiais bio-
l6gicos em observacdo) e testes para detecdo indireta do
micro-organismo patogénico (identificacdo de um antigé-
nio ou outro elemento da cdpsula). No caso da aspergilose
o antigénio galattomannan pode ser detetado em fluidos
biolégicos (soro, lavado bronco-alveolar ou LCR). Noutras
infecoes fingicas sistémicas, a 1,3-p-D-glucan sérica pode
ajudar no diagnéstico. O teste da Tinta da China permite
coloragdo da capsula do criptococus.

Deve realcar-se que as infecdes fliingicas e parasitdrias
das meninges ou do encéfalo sdo quase exclusivamente
observadas em doentes imunodeprimidos ou em pessoas
idosas. Mais especificamente, os grupos seguintes devem
ser considerados de risco:

1. pessoas com neutropenia significativa(<500 neutré-
filos /mm?® detetada em estreita relacdo temporal
com a infecdo

2. pessoas com enxerto alogénico de células mae

3. pessoas sob terapéutica corticoide crénica (predni-
sona 0.3 mg/kg/dia ou equivalente por mais de trés
semanas)

4. pessoas em tratamento continuo ou recente (nos
dltimos 90 dias) com drogas imunossupressoras
(ciclosporina, bloqueadores TNE anticorpos mono-
clonais, andlogos nucledsidos)

5. pessoas com imunodeficiéncia hereditéria grave.

Uma subforma pés-infeciosa persistente de 9.1.3
Cefaleia atribuida a infecdo intracraniana fiingica ou
outra infe¢do parasitdria nao tem evidéncia de suporte;
aparece apenas no Apéndice como A9.1.3.3 Cefaleia per-
sistente atribuida a infegdo intracraniana fiingica ou outra
infegdo parasitdria.
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9.1.3.1 Cefaleia aguda atribuida a infecdo

intracraniana fingica ou outra infecao parasitaria

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia preenchendo critérios para 9.1.3 Cefaleia
aguda atribuida a infecdo intracraniana fiingica ou
outra infegdo parasitdria, e o critério C abaixo

B. Infecao intracraniana ftingica ou outra parasitaria per-
manece ativa ou desapareceu recentemente

C. A cefaleia esteve presente < 3 meses.

9.1.3.2 Cefaleia crénica atribuida a infecao

intracraniana fingica ou outra infecao

parasitaria

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia preenchendo critérios para 9.1.3 Cefaleia
aguda atribuida a infecdo intracraniana fiingica ou
outra infegdo parasitdria e o critério C abaixo

B. Infecdo intracraniana ftingica ou outra parasitaria per-
manece ativa ou desapareceu nos tltimos 3 meses

C. Cefaleia esteve presente > 3 meses.

9.1.4 Cefaleia atribuida a abcesso cerebral
Descricado:

Cefaleia causada por abcesso cerebral, geralmente
associada a febre, défice(s) neurolégico(s) focal(ais) e/ou
alteracdo do estado mental (incluindo alteragdo da vigilia).

Critérios de diagndstico:

A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C

B. Evidéncia de abcesso cerebral

C. Evidéncia de causa demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em relagao temporal com o
desenvolvimento do abcesso ou levou ao seu diag-
noéstico

2.a cefaleia agravou-se significativamente a par da
deterioracdo do abcesso mostrada por qualquer dos
seguintes:

a) agravamento de outros sintomas e/ou sinais clini-
cos devidos ao abcesso

b) evidéncia de aumento do abcesso

c) evidéncia de rotura do abcesso

3.a cefaleia melhora significativamente a par da
melhoria do abcesso

4. a cefaleia tem, pelo menos, uma das trés caracteristi-
cas seguintes:

a) a intensidade aumenta gradualmente, em vérias
horas ou dias, para moderada ou grave
b) é agravada pelo esforco ou outras manobras de
Valsalva
¢) é acompanhada de néduseas
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentarios:

Os organismos que mais comummente causam abces-
so cerebral sao Staphylococcus aureus, espécies de bacte-
roides e enterobactérias. Recentemente tém também sido
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relacionados com aspergilose e blastomicose.
Os fatores predisponentes incluem infegoes de seios
perinasais, ouvidos, maxilares, dentes ou pulmaoes.
Compressao direta, irritagao das estruturas meningeas
e/ou arteriais e 0 aumento da pressao intracraniana sao os
mecanismos que causam 9.1.4. Cefaleia atribuida a abces-
so cerebral.

9.1.5 Cefaleia atribuida a empiema subdural
Descrigdo:

Cefaleia causada por empiema subdural, geralmente,
associada a febre e sintomas e/ou sinais de irritacdo
meningea e aumento da pressao intracraniana.

Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Evidéncia de empiema subdural
C.Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relacao temporal com o
empiema ou levou ao seu diagnéstico
2. a cefaleia agrava-se significativamente a par da dete-
rioracdo do empiema mostrado por qualquer dos
seguintes:
a) agravamento de outros sintomas e/ou sinais clini-
cos causados pelo empiema
b) evidéncia de aumento do empiema
¢) evidéncia de rotura do empiema
3.a cefaleia melhora significativamente a par da
melhoria do empiema
4.a cefaleia tem uma ou ambas as caracteristicas
seguintes:
a) é unilateral ou muito mais intensa de um lado
b) associa-se a hipersensibilidade do cranio
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentarios:

O empiema subdural é muitas vezes secundério a sinu-
site ou otite média. Pode também ser uma complicacao da
meningite.

9.1.5. Cefaleia atribuida a empiema subdural é causada
pela irritacao meningea, aumento da pressao intracrania-
na e/ou febre.

9.2 Cefaleia atribuida a infecdo sistémica
Codificada noutro local:

A cefaleia atribuida a meningite ou encefalite acompa-
nhando a infecdo sistémica deve ser codificada como 9.1
Cefaleia atribuida a infegdo intracraniana.

Descrigdo:

Cefaleia de duracao varidvel causada por infecdo sisté-
mica, habitualmente acompanhada por outros sintomas
e/ou sinais clinicos de infecao.

Comentarios:
A cefaleia em infe¢oes sistémicas é com frequéncia um
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sintoma pouco relevante e pouco ttil para o diagnéstico.
Estas situacdes sdo principalmente dominadas por febre,
mal-estar geral e sintomas sistémicos. Nao obstante, algu-
mas infecdes sistémicas, particularmente a gripe, tém
cefaleia como um sintoma proeminente juntamente com
febre e outros sintomas. Quando a infecdo sistémica é
acompanhada por meningite ou encefalite, qualquer cefa-
leia atribuida a infecao deve ser classificada com estas
doencgas como um subtipo 9.1 Cefaleia atribuida a infe¢io
intracraniana.

Nas doencas infeciosas, a cefaleia comummente coe-
xiste com febre e pode estar dependente dela, mas a cefa-
leia pode também ocorrer na auséncia de febre. A nature-
za exata destes mecanismos continua por esclarecer.

No entanto, a grande variabilidade quanto a propensao
para causar cefaleia indica que as infecoes sistémicas nao
tém esse efeito simplesmente através da febre e dos pir6-
genos enddgenos e exdgenos.

Os mecanismos causadores de cefaleia incluem efeitos
diretos dos préprios micro-organismos. Vérias células
parecem estar envolvidas (microglia ativada e macréfagos
monociticos, astrécitos ativados, células da barreira
hemato-encefdlica e células endoteliais), juntamente com
varios mediadores imuno-inflamatérios (citocinas, gluta-
mato, sistema COX-2/PGE2, sistema NO-iNOS e espécies
reativas do oxigénio).

9.2.1 Cefaleia atribuida a infecdo bacteriana
sistémica
Descricdo:

Cefaleia causada por e ocorrendo em associacdo com
outros sintomas e/ou sinais clinicos de infecao bacteriana
sistémica, na auséncia de meningite ou meningoencefalite.

Critérios de diagndstico:
A. Cefaleia de qualquer duracao preenchendo o critério C
B. Ambos os seguintes:
1. diagnéstico de infecado bacteriana sistémica
2.nao hé evidéncia de envolvimento meningeo ou
encefalitico
C.Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relagao temporal com o
inicio da infecao bacteriana sistémica
2. a cefaleia agravou a par do agravamento da infegao
bacteriana sistémica
3. a cefaleia melhorou significativamente ou desapare-
ceu a par da melhoria ou resolucao da infegao bacte-
riana sistémica
4.a cefaleia tem uma ou ambas as caracteristicas
seguintes:
a) dor difusa
b) intensidade moderada ou grave
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.
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9.2.1.1 Cefaleia aguda atribuida a infecao bacteriana

sistémica

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia preenchendo os critérios de 9.2.1 Cefaleia atri-
buida a infecdo bacteriana sistémica e critério C

B. A infecdo bacteriana sistémica continua ativa ou foi
recentemente resolvida

C. A cefaleia esteve presente < 3 meses.

9.2.1.2 Cefaleia crénica atribuida a infecao

bacteriana sistémica

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia preenchendo os critérios de 9.2.1 Cefaleia atri-
buida a infecdo bacteriana sistémica e critério C

B. A infecdo bacteriana sistémica continua ativa ou foi
resolvida nos dltimos 3 meses

C. A cefaleia esteve presente > 3 meses.

9.2.2 Cefaleia atribuida a infecdo virica
sistémica
Descrigdo:

Cefaleia causada por e ocorrendo em associacdo com
outros sintomas e/ou sinais clinicos de infecao virica sis-
témica, na auséncia de meningite ou meningoencefalite.

Critérios de diagndstico:
A. Cefaleia com qualquer duracao e preenchendo o crité-
rio C
B. Ambos os seguintes:
1. diagnéstico de infecao virica sistémica
2. sem evidéncia de meningite ou meningoencefalite
C.Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relagao temporal com o
inicio da infecdo virica sistémica
2. a cefaleia agrava a par do agravamento da infecao
virica sistémica
3. a cefaleia melhora significativamente ou desaparece
a par da melhoria ou resolucao da infecdo virica sis-
témica
4.a cefaleia tem uma ou ambas as caracteristicas
seguintes:
a) dor difusa
b) intensidade moderada ou grave
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

9.2.2.1 Cefaleia aguda atribuida a infecdo virica

sistémica

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia preenchendo os critérios de 9.2.2 Cefaleia atri-
buida a infegdo virica sistémica e critério C

B. A infecdo virica sistémica continua ativa ou foi recente-
mente resolvida

C. A cefaleia esteve presente < 3 meses
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9.2.2.2 Cefaleia crénica atribuida a infecao virica

sistémica

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia preenchendo os critérios de 9.2.2 Cefaleia atri-
buida a infegdo virica sistémica e critério C

B. Ainfecdo virica sistémica continua ativa ou foi resolvida
nos ultimos 3 meses

C. A cefaleia esteve presente > 3 meses.

9.2.3 Cefaleia atribuida a outra infecdo
sistémica
Descrigdo:

Cefaleia causada por e ocorrendo em associacdo com
outros sintomas e/ou sinais clinicos de uma infecdo sisté-
mica flingica ou infestacdo por protozodrios ou outros
parasitas, na auséncia de meningite ou meningoencefalite.

Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Ambos os seguintes:

1. diagnéstico de infecdo fungica sistémica ou infesta-
¢d0 por protozodrios ou outros parasitas

2. sem evidéncia de meningite ou meningoencefalite

C.Evidéncia de causalidade demonstrado por, pelo
menos, dois dos seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em relacao temporal com o
inicio da infe¢do fungica sistémica ou da infestacao
por protozodrios ou outros parasitas

2. a cefaleia agrava a par do agravamento da infecao
fingica sistémica ou da infestagdao por protozoarios
ou outros parasitas

3. a cefaleia melhora significativamente ou desaparece
a par da melhoria ou resolucdo da infecdo flingica
sistémica ou da infestacdo por protozodrios ou
outros parasitas

4.a cefaleia tem uma ou ambas as caracteristicas
seguintes:

a) dor difusa
b) intensidade moderada ou grave
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentario:

Existe um grupo heterogéneo e mal definido de infecoes
sistémicas, mais frequentemente observado em doentes
imunodeprimidos ou em dareas geogréficas especificas. Os
fungos mais frequentemente envolvidos sdo os fungos pato-
génicos (Cryptococcus neoformans, Histoplasma capsula-
tum e Coccidioides immitis) e os fungos oportunistas (espé-
cies de Candida, Aspergillus e outros). Entre os protozodrios,
as cefaleias podem estar associadas a Pneumocystis carinii e
a Toxoplasma gondii. Tém também sido referidas cefaleias
com o nemétodo Strongyloides stercoralis.

9.2.3.1 Cefaleia aguda atribuida a outra infecao

sistémica

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia preenchendo os critérios de 9.2.3 Cefaleia atri-
buida a outra infegdo sistémica e critério C
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B. A infecdo sistémica continua ativa ou foi recentemente
resolvida
C. A cefaleia esteve presente < 3 meses.

9.2.3.2 Cefaleia crénica atribuida a outra infecdo

sistémica

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia preenchendo os critérios de 9.2.3 Cefaleia atri-
buida a outra infegdo sistémica e critério C

B. A infecdo sistémica continua ativa ou foi resolvida nos
altimos 3 meses

C. A cefaleia esteve presente > 3 meses.
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10. Cefaleias atribuidas a
perturbacao da homeostasia

10.1 Cefaleia atribuida a hipé6xia e/ou hipercapnia
10.1.1 Cefaleia da grande altitude
10.1.2 Cefaleia atribuida a viagem de aviao
10.1.3 Cefaleia do mergulho
10.1.4 Cefaleia da apneia do sono
10.2 Cefaleia da didlise
10.3 Cefaleia atribuida a hipertensao arterial
10.3.1 Cefaleia atribuida a feocromocitoma
10.3.2 Cefaleia atribuida a crise hipertensiva sem
encefalopatia hipertensiva
10.3.3 Cefaleia atribuida a encefalopatia hipertensiva
10.3.4 Cefaleia atribuida a pré-eclampsia ou eclampsia
10.3.5 Cefaleia atribuida a desregulacao autonémica
10.4 Cefaleia atribuida a hipotiroidismo
10.5 Cefaleia atribuida ao jejum
10.6 Cefaleia cardiaca
10.7 Cefaleia atribuida a outra perturbacao da homeostasia

Codificada noutro local:
7.1.2 Cefaleia atribuida a hipertensdo intracraniana
secunddria a causa metabdlica, téxica ou hormonal.

Comentario geral
Cefaleia primdria, secunddria ou ambas?

Quando uma cefaleia ocorre pela primeira vez em
estreita relacdo temporal com um alteragao da homeosta-
sia, € classificada como uma cefaleia secundéria atribuida
a essa perturbacao. Isso também é verdade quando a nova
cefaleia tem as caracteristicas de qualquer das cefaleias
primdrias classificadas na parte um da ICHD-3 beta.
Quando uma cefaleia preexistente com as caracteristicas
de uma cefaleia primaéria se torna crénica, ou agrava signi-
ficativamente (geralmente significa um aumento para o
dobro ou maior na frequéncia e/ou severidade), em estrei-
ta relacdo temporal com a perturbacdo da homeostasia,
ambos o diagndstico da cefaleia inicial e o diagndéstico de
10. Cefaleia atribuida a uma perturbagdo da homeostasia
(ou um dos seus subtipos), devem ser atribuidos, desde
que haja boa evidéncia de que a perturbacdo pode causar
cefaleias.

Introducao

Os mecanismos causais subjacentes aos varios subti-
pos de 10. Cefaleia atribuida a perturbagdo da homeosta-
sia, sdo vérios. Nao obstante, é possivel estabelecer crité-
rios de diagnéstico geral, aplicdveis em muitos casos,
como os seguintes:

A. A cefaleia preenche o critério C
B.Uma perturbacdo da homeostasia conhecida como
sendo capaz de causar dores de cabeca foi diagnosticada
C.Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relacao temporal com o
inicio da perturbacdo da homeostasia
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2. cada um ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia agravou significativamente a par do
agravamento da perturbacdo da homeostasia
b) a cefaleia melhorou significativamente apés a
resolucdo da perturbagao da homeostasia
3. a cefaleia tem carateristicas tipicas de uma perturba-
¢do da homeostasia
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

10.1 Cefaleia atribuida a hipéxia e/ou
hipercapnia
Descrigcdo:

A cefaleia causada por hip6xia e/ou hipercapnia e ocor-
rendo em condigoes de exposicdo a um ou ambos.

Critérios de diagndstico:
A. A cefaleia preenche o critério C
B. Exposicao a condicoes de hipéxia e/ou hipercapnia
C.Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, um dos seguintes:
1. A cefaleia desenvolveu-se em relacao temporal com a
exposicao
2. Cada um ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia agravou significativamente a par do
aumento da exposi¢ao a hipé6xia e/ou hipercapnia
b) a cefaleia melhorou significativamente a par da
melhoria da hipéxia e/ou hipercapnia
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

10.1.1 Cefaleia da grande altitude
Descricdo:

Cefaleia, geralmente bilateral e agravada pelo exercicio,
causada pela subida acima dos 2.500 metros. Resolve
espontaneamente dentro de 24 horas ap6s a descida.

Critérios de diagndstico:
A. Cefaleia preenchendo o critério C
B. Teve lugar na subida a uma altitude superior a 2.500
metros
C.Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. Cefaleia que se desenvolveu em relacdao temporal
com a subida
2. Qualquer um ou ambos os seguintes:
a) Cefaleia que agrava significativamente a par da
continuacgao da subida
b) Cefaleia que resolveu dentro de 24 horas ap6s a
descida abaixo de 2500 metros
3. cefaleia com, pelo menos, duas das seguintes trés
caraterfsticas:
a) localizacgao bilateral
b) intensidade ligeira a moderada
c) agravada pelo exercicio, movimento, esforco
abdominal, tosse e/ou inclinacao para a frente
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-
3 beta.
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Comentadrios:

10.1.1 A cefaleia de alta altitude é uma complicacio fre-
quente da subida as altitudes, ocorrendo em mais de 30%
dos montanhistas. Os fatores de risco incluem histéria de
1. Enxaqueca, baixa saturacao arterial de oxigénio arterial,
elevado grau de exercicio e ingestao de liquidos inferior 2
litros nas 24 horas.

A maior parte dos casos de 10.1.1 Cefaleia de alta alti-
tude responde a analgésicos simples, tais como o parace-
tamol (acetaminofeno) ou ibuprofeno. Contudo, a doenga
aguda da montanha consiste em, pelo menos, uma cefa-
leia moderad, combinada com um ou mais sintomas de
nduseas, anorexia, fadiga, fotofobia, tonturas e perturba-
¢cdes do sono. A Acetazolamida (125mg, duas a trés vezes
por dia) e esteroides podem reduzir a suscetibilidade a
doenca aguda da montanha. Outras estratégias preventi-
vas incluem dois dias de aclimatacdo antes de embarcar
num exercicio extenuante a altas altitudes, ingestao abun-
dante de liquidos e evitar o dlcool.

10.1.2 Cefaleia atribuida a viagem de avido
Descrigdo:

Cefaleia, frequentemente grave, geralmente unilateral e
periocular e sem sintomas autonémicos, ocorrendo
durante e causada pela viagem de avido. Desaparece ap6s
a aterragem.

Critérios de diagndstico:

A. Pelo menos dois episédios de cefaleias preenchendo o
critério C

B. O doente estd a viajar de avido

C.Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. cefaleia que se desenvolveu exclusivamente durante

aviagem de avido

2. qualquer um ou ambos os seguintes:

a) cefaleia que agravou em relacao temporal com a
subida apds a descolagem e/ou descida antes de
aterrar o avido

b) cefaleia que melhora espontaneamente dentro de
30 minutos ap6s a subida ou descida do avidao
estar completa

3. acefaleia é grave, com pelo menos duas das seguin-
tes trés carateristicas:

a) localizacao unilateral (pode ocorrer irradiacao
orbito-frontal)

b) intensidade ligeira a moderada

c) tipo espetada ou punhalada (também pode ser
pulsatil)

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

Comentadrios:

As 10.1.2 Cefaleias atribuidas a viagem de avido ocor-
rem durante a aterragem em mais de 85% dos doentes.
Alternancia de lado, entre diferentes voos, acorre em cerca
de 10% dos casos. Em menos de 5% dos casos tem sido
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descrito congestdo nasal, sensacdo de md ventilacao da
face ou lacrimejo (choro) ipsilateral.
A presenca de sinusite deve ser excluida.

10.1.3 Cefaleia do mergulho
Codificada noutro local:

1. Enxaqueca, 2. Cefaleia tipo tensdo, 4.2 Cefaleia pri-
mdria do exercicio, 4.5 Cefaleia do estimulo frio, 4.6.1
Cefaleia por compressdo externa e 11.2.1 Cefaleia cervico-
génica, podem ocorrer durante o mergulho. Nessas cir-
cunstancias, o mergulho devera ser considerado como um
fator precipitante em vez de uma causa e a cefaleia deverd
ser codificada de acordo com essas perturbacdes.

Descricdo:

A cefaleia causada pelo mergulho abaixo de 10 metros,
ocorrendo durante o mergulho e frequentemente intensi-
ficada com o emergir, na auséncia de doenca por descom-
pressdo. E geralmente acompanhada por sintomas de
intoxicacao por di6xido de carbono. Remite rapidamente
com oxigénio ou, se este ndo é dado, espontaneamente
dentro de 3 dias apds o mergulho ter terminado.

Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Ambos os seguintes:
1. o doente estd a mergulhar a uma profundidade supe-
rior a 10 metros
2.1nao hé evidéncia de doenca por descompressao
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, um dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se durante o mergulho
2. qualquer um ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou com o prosseguimento do mer-
gulho
b) qualquer dos seguintes:
(i) cefaleia que resolve espontaneamente dentro
de 3 dias depois de completar o mergulho
(ii) cefaleia que desaparece dentro de uma hora
apos tratamento com oxigénio a 100%
3. Pelo menos um dos seguintes sintomas de intoxica-
¢do por COz:
a) confusao mental
b) cabecga leve
¢) incoordenacao motora
d) dispneia
e) rubor facial
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-
3 beta.

Comentarios:

H4 alguma evidéncia de que a hipercapnia na auséncia
de hipéxia estd associada com cefaleias. O melhor exem-
plo clinico de cefaleia atribuida a hipercapnia é 10.1.3
Cefaleia do mergulho.

Hipercapnia (pCO: arterial> 50mmHg) é conhecida
como causa de relaxamento do musculo liso cerebrovas-
cular, levando a vasodilatacao e aumento da pressao intra-
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craniana. O di6éxido de carbono pode acumular-se num
mergulhador que intencionalmente suspende a sua respi-
racdo intermitentemente numa tentativa errada para con-
servar o ar ou faz respiragdes pouco profundas para mini-
mizar as oscilagoes de flutuacao nas estreitas passagens de
um navio naufragado ou de uma caverna. Os mergulhado-
res podem também hipoventilar inadvertidamente quan-
do o equipamento de mergulho ou colete flutuante muito
apertado restringem a expansdo tordcica, ou quando a
ventilacdo é inadequada em resposta ao esforco fisico. Os
exercicios extenuantes aumentam em mais de dez vezes a
producdo de CO: resultando na elevacdo transitéria de
PCO: a mais de 60mmHg. 10.1.3 Cefaleia do mergulho
habitualmente intensifica-se durante a fase de descom-
pressao do mergulho ou no retorno a superficie.

10.1.4 Cefaleia da apneia do sono
Descricdo:

Cefaleia matinal, geralmente bilateral e com a duragao
de menos de 4 horas, causada pela apneia do sono.

Critérios de diagndstico:
A. Cefaleia presente ao acordar apds o sono e preenchen-
do o critério C
B. Apneia do sono (indice de apneia/hipopneia = 5) que
tenha sido diagnosticada’
C. Evidéncia de causalidade demonstrada, pelo menos
por dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolve-se em relagao temporal com o
inicio da apneia do sono
2. qualquer um ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou a par do agravamento da apneia
de sono
b) a cefaleia melhora significativamente ou desapa-
rece a par da melhoria ou resolucao da apneia de
sono
3. A cefaleia tem pelo menos uma das trés carateristicas
seguintes:
a) recorre em >15 dias por més
b) todas as seguintes:
(i) localizacao bilateral
(i) tipo pressao
(iii) ndo acompanhada de nauseas, fotofobia ou
fonofobia
c) resolve dentro de 4 horas
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Nota:

1. O indice de apneia-hipopneia é calculado pela divisao
do ntmero de epis6dios de apneia pelo nimero de
horas de sono (5-15/hora=ligeira; 15-30/hora=modera-
do; > 30/hora = grave).

Comentadrios:

10.1.4 Cefaleia da apneia do sono parece ser menos fre-
quente e de maior duracdo do que o assumido previamen-
te. O diagndstico definitivo requer polissonografia notur-
na. Embora a cefaleia matinal seja significativamente mais
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comum em doentes com apneia do sono do que na popu-
lacdo geral, a cefaleia presente ao acordar ndo é um sinto-
ma especifico, porque ocorre numa variedade de cefaleias
primdrias e secunddrias, noutras perturbacoes respiraté-
rias relacionadas com o sono para além da apneia do sono
(por exemplo: sindrome de Pickwick, doenga pulmonar
obstrutiva crénica) e em outras perturbacdes do sono pri-
madrias, tais como os movimentos periédicos das pernas
no sono.

Nao é claro se o mecanismo envolvido na 10.1.4
Cefaleia da apneia do sono estd relacionado com a hipéxia,
a hipercapnia ou a perturbacgao do sono.

10.2 Cefaleia da didlise

Descricado:

Cefaleia sem carateristicas especificas ocorrendo
durante e sendo causada pela hemodidlise. Resolve
espontaneamente dentro de 72 horas, apds a sessdo de
hemodialise ter terminado.

Critérios de diagndstico:
A. Pelo menos trés episédios de cefaleia aguda preenchen-
do o critério C
B. O doente estd em hemodialise
C.Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. cada cefaleia desenvolveu-se durante uma sessao de
hemodialise
2. qualquer ou ambos os seguintes:
a) cada cefaleia piorou durante a sessdo de didlise
b) cada cefaleia terminou dentro de 72 horas, ap6s o
fim da sessao de didlise
3. 0s episddios de cefaleias terminam apés o fim da
hemodiélise por transplante renal bem sucedido
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentaérios:

A 10.2 Cefaleia da didlise ocorre, frequentemente, em
associacdo com a hipotensdo e com a sindrome do dese-
quilibrio dialitico. A sindrome do desequilibrio dialitico
pode iniciar-se com cefaleia e progredir para obnubilagao
e, finalmente, coma, com ou sem convulsoes. Esta sindro-
me é relativamente rara e pode ser evitada pela alteragao
dos parametros dialiticos.

Niveis de s6dio elevados e de magnésio elevados
podem ser os fatores de risco para o desenvolvimento de
10.2 Cefaleia da didlise.

Como a cafeina é rapidamente removida pela didlise,
8.3.1 Cefaleia por privagdo de cafeina deve ser considerada
nos doentes que consomem grandes quantidades de
cafeina.

10.3 Cefaleia atribuida a hipertensao
arterial
Descricdo:

Cefaleia frequentemente bilateral e pulsatil, causada
pela hipertensao arterial, geralmente durante uma subida
aguda da pressdo sanguinea sistélica (para = 180 mmHg)
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e/ou diastélica (para = 120 mmHg. Desaparece apds nor-
malizacdo da pressdo arterial.

Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Comprovada hipertensdo arterial, definida como pres-
sdo sistélica = 180mmHg e/ou pressdo diastélica =
120mmHg
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por cada um ou
ambos os seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relagao temporal com o
inicio da hipertensao
2. qualquer ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou significativamente a par do agra-
vamento da hipertensao
b) a cefaleia melhorou significativamente a par da
melhoria da hipertensao
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentaério:

A hipertensao arterial ligeira (140-159/90-99mmHg) ou
moderada (160-179/100-109mmHg) crénica parece nao
causar cefaleia. Se a hipertensao arterial moderada predis-
poe a cefaleia € uma questdo controversa, mas ha alguma
evidéncia de que isso possa acontecer. A monitorizacao
ambulatéria da pressdo arterial em doentes com hiperten-
sdo arterial ligeira ou moderada ndo revelou uma relagao
convincente entre as flutuacdes da pressao arterial, num
periodo de 24 horas, e a presenca ou a auséncia de cefaleia.

10.3.1 Cefaleia atribuida a feocromocitoma
Codificadas noutro lugar:

Quando encefalopatia hipertensiva estd presente, a
cefaleia é codificada como 10.3.3 Cefaleia atribuida a
encefalopatia hipertensiva. Quando o diagnéstico de feo-
cromocitoma ainda nao foi feito e a encefalopatia hiper-
tensiva ainda ndo estd presente, os doentes podem satisfa-
zer os critérios de diagnéstico de 10.3.2 Cefaleia atribuida

a crise hipertensiva sem encefalopatia hipertensiva.

Descrigdo:

Crises de cefaleias, geralmente graves e de curta dura-
¢do (menos de 1 hora) e acompanhadas de suores, palpi-
tacdes, palidez e/ou ansiedade, causadas pelo feocromo-
citoma.

Critérios de diagndstico:

A. Episodios recorrentes de cefaleias, de curta duracao,
preenchendo o critério C

B. Feocromocitoma demonstrado

C.Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:

1. epis6dios de cefaleias iniciados em relagao temporal
com o desenvolvimento do feocromocitoma ou leva-
ram a sua descoberta

2. qualquer ou ambos os seguintes:

a) episdédios isolados de cefaleias que se desenvol-
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vem em relacdo temporal com subidas abruptas
da pressao arterial
b) episddios isolados de cefaleias que desaparecem,
em relacdo temporal, com a normalizacao da
pressdo arterial
3. A cefaleia é acompanhada, pelo menos, por um dos
seguintes:
a) sudorese
b) palpitacées
c) ansiedade
d) palidez
4. Os episodios de cefaleias que desaparecem comple-
tamente ap6s a remocao do feocromocitoma
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-
3 beta.

Comentarios:

A 10.3.1 Cefaleia atribuida a feocromocitoma ocorre
como cefaleia paroxistica em 51-80% dos doentes com
feocromocitoma. E frequentemente grave, frontal ou occi-
pital e, geralmente, descrita como sendo pulsatil ou cons-
tante. Uma caracteristica importante dessa cefaleia é a
duracao curta, menos de 15 minutos em 50% e menos de
1 hora em 70% dos doentes. Outras caracteristicas
incluem apreensdo e/ou ansiedade, frequentemente com
a sensacdo de morte iminente, tremor, distirbios visuais,
dor abdominal ou tordcica, nduseas, vomitos e ocasional-
mente parestesias. A face pode empalidecer ou ruborizar-
se durante as crises.

O diagnéstico é estabelecido pela demonstracao de um
aumento de excrecdo de catecolaminas ou dos seus meta-
bolitos, e pode geralmente ser assegurado na andlise de
uma Unica amostra de urina de 24 horas, colhida quando
o doente estd hipertenso ou sintomaético.

10.3.2 Cefaleia atribuida a crise hipertensiva
sem encefalopatia hipertensiva
Codificado noutro lugar:

10.3.1 Cefaleia atribuida a feocromocitoma.

Descricdo:

Cefaleia geralmente bilateral e pulsétil, causada por uma
subida episédica da tensao arterial (sistélica = 180mmHg
e/ou diastodlica = 120mmHg). Desaparece apds normaliza-
¢ao da pressdo sanguinea.

Critérios de diagndstico:
A. Cefaleia preenchendo o critério C
B. Ambos os seguintes:
1. uma crise hipertensiva' estd a ocorrer
2.1ndo hd aspetos clinicos ou outra evidéncia de encefa-
lopatia hipertensiva
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. acefaleia desenvolveu-se durante a crise hipertensiva
2. qualquer um ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou significativamente a par do
aumento da hipertensao
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b) a cefaleia melhorou ou desapareceu a par da
melhoria ou da resolucdo da crise hipertensiva
3. cefaleia com pelo menos uma das seguintes trés
carateristicas:
a) localizac¢do bilateral
b) pulsatil
c) precipitada pela atividade fisica
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Nota:

1. A crise hipertensiva é definida como uma subida paro-
xistica da pressao sanguinea sistélica (para =180mm€Hg)
e/ou diastolica (para =120mmHg).

Comentario:

A hipertensao paroxistica pode ocorrer em associacao
com a faléncia dos reflexos dos baroreceptores (apds
endarterectomia carotidea ou subsequente a irradiacdo
do pescoc¢o) ou em doentes com tumores de células ente-
rocromafins.

10.3.3 Cefaleia atribuida a encefalopatia
hipertensiva
Descrigcdo:

Cefaleia geralmente bilateral e pulsatil, causada por ele-
vacdo persistente da pressdo sanguinea a 180/120mmHg
ou acima e acompanhada por sintomas de encefalopatia,
tais como confusao, letargia, perturbacoes da visao ou con-
vulsoes. Melhora com a normalizagao da pressao arterial.

Critérios de diagndstico:
A. Cefaleia preenchendo o critério C
B. Diagnosticada encefalopatia hipertensiva
C.Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relagao temporal com o
inicio da encefalopatia hipertensiva
2. qualquer ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou significativamente a par do agra-
vamento da encefalopatia hipertensiva
b) a cefaleia melhorou significativamente a par da
melhoria da encefalopatia hipertensiva
3. a cefaleia tem pelo menos duas das seguintes carate-
risticas:
a) dor difusa
b) pulsétil
c) agrava com a fisica
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentarios:

A Encefalopatia Hipertensiva apresenta-se com eleva-
cao persistente da pressdo sanguinea para = 180/120
mmHg e, pelo menos dois, de confusao, reduzido nivel de
consciéncia, perturbacdes visuais incluindo cegueira e
convulsdes. Admite-se que ocorre, quando a vasoconstri-
¢do cerebrovascular compensatéria ndo consegue preve-
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nir a hiperperfusao cerebral a medida que a pressao arte-
rial sobe. A medida que a auto regulacdo normal do fluxo
sanguineo cerebral é suplantada, a permeabilidade endo-
telial aumenta e o edema cerebral desenvolve-se. Na
RMN, frequentemente, isto € mais evidente na substancia
branca parieto-occcipital.

Embora a encefalopatia hipertensiva em doentes com
hipertensao arterial crénica esteja habitualmente associa-
da a uma pressao arterial diast6lica> 120 mmHg e a uma
retinopatia hipertensiva de grau 3 ou 4 (classificacao de
Keith-Wagner-Barker), individuos previamente normo-
tensos podem desenvolver sinais de encefalopatia com
pressdo arterial tao baixa quanto 160/100 mmHg. A reti-
nopatia hipertensiva pode ndo estar presente por ocasidao
da apresentacdo clinica.

Qualquer causa de hipertensdo pode levar a encefalo-
patia hipertensiva. A cefaleia atribuida a encefalopatia
hipertensiva deverd ser codificada como 10.3.3 Cefaleia
atribuida a encefalopatia hipertensiva, independente-
mente da causa subjacente.

10.3.4 Cefaleia atribuida a pré-eclampsia ou
eclampsia
Descricdo:

Cefaleia geralmente bilateral e pulsdtil, ocorrendo na
mulher durante a gravidez ou no puerpério imediato com
pré-eclampsia ou eclampsia.

Critérios de diagndstico:
A. Cefaleia, na mulher gravida ou no puerpério (até 4
semanas pos-parto) preenchendo o critério C
B. Pré-eclampsia ou eclampsia diagnosticada
C.Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relacao temporal com o
inicio da pré-eclampsia ou eclampsia
2. cada um ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou significativamente a par do agra-
vamento da pré-eclampsia ou eclampsia
b) a cefaleia melhorou significativamente ou desa-
pareceu a par da melhoria ou desaparecimento
da pré-eclampsia ou eclampsia
3. a cefaleia tem pelo menos duas das seguintes trés
caraterfsticas:
a) localizacdo bilateral
b) pulsatil
¢) agrava com a atividade fisica
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentarios:

A pré-eclampsia e eclampsia parecem envolver uma
forte resposta inflamatéria maternal, com ampla atividade
imunolégica sistémica. A placenta parece essencial para o
seu desenvolvimento, embora relatos clinicos indiquem
que a eclampsia pode ocorrer no puerpério, assim como
na gravidez. A pré-eclampsia e a eclampsia sdo perturba-
¢oes multissistémicas com formas variadas. O seu diag-
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néstico requer hipertensao (> 140/90 mmHg) documenta-
da em duas avaliacoes da pressao sanguinea, separadas,
pelo menos, de 4 horas ou a subida da pressao diastélica
de =15 mmHg ou da pressao sistélica de = 30 mmHg,
acompanhada por excre¢do de proteina na urina > 0,3
g/24 horas. Para além disso, podem ocorrer edema dos
tecidos, trombocitopenia e alteragdes da funcao hepatica.

10.3.5 Cefaleia atribuida a desrequlacao
autondémica
Descrigcdo:

Cefaleia grave pulsatil, de inicio stbito, em doentes
com traumatismo da medula espinal e desregulacdo auto-
némica. Esta dltima, que pode ter risco de vida, manifes-
ta-se como uma subida paroxistica da pressao arterial,
entre outros sintomas e sinais clinicos, e é frequentemen-
te despoletada por uma irritagao intestinal ou vesical (por
infecdo, distensao ou obstipacdo/oclusao).

Critérios de diagndstico:
A. Cefaleia de inicio subito, preenchendo o critério C
B. Presenca de traumatismo da medula espinal e desregula-
¢ao autonémica documentada por uma subida paroxisti-
ca/episddica acima da linha de base da pressao sist6lica
de = 30 mmHg e/ou da pressdo diastdlica = 20mmHg
C.Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu- se em relagao temporal com
a subida da pressao arterial
2. qualquer ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou significativamente a par do
aumento da pressao arterial
b) a cefaleia melhorou significativamente a par da
diminuicao da pressao arterial
3. a cefaleia tem pelo menos duas das seguintes quatro
carateristicas:
a) intensidade grave
b) pulsatil
c) acompanhada por diaforese craniana até ao nivel
da lesdao medular
d) despoletada por reflexos intestinais ou vesicais
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentarios:

A data de inicio da desregulacdo autonémica apos a
lesao medular é varidvel e tem sido descrita, desde 4 dias a
15 anos.

Dado que a desregulacdo autonémica pode por a vida
em risco, o seu reconhecimento répido e tratamento ime-
diato sdo cruciais. A 10.3.5 Cefaleia atribuida a desregula-
¢do autondémica é uma cefaleia grave de inicio stubito
acompanhada por diversos outros sintomas e sinais clini-
cos, incluindo aumento da pressdo sanguinea, frequéncia
cardiaca alterada e diaforese craniana até ao nivel da lesao
medular. Estes sintomas sdao despoletados por estimulos
lesionais e ndo lesionais, geralmente de origem visceral
(distensao vesical, infecdo do trato urindrio, distensdo ou
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obstrucdo intestinal, procedimentos urolégicos, tlcera
gdstrica e outros), mas também de origem somdtica (tlce-
ras de pressao, unha encravada, queimaduras, traumatis-
mos, intervencdes cirtrgicas ou procedimentos de diag-
noéstico invasivos).

10.4 Cefaleia atribuida a
hipotiroidismo
Descrigao:

Cefaleia, geralmente bilateral e nao pulsatil, em doen-
tes com hipotiroidismo e revertendo ap6s normalizagao
dos niveis da hormona tiroideia.

Critérios de diagnédstico:
A. Cefaleia preenchendo o critério C
B. Hipotiroidismo comprovado
C.Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relacao temporal com o
inicio do hipotiroidismo ou levou a sua descoberta
2. qualquer ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piora significativamente a par do agra-
vamento do hipotiroidismo
b) a cefaleia melhora significativamente a par da
melhoria ou resolucao do hipotiroidismo
3. a cefaleia tem pelo menos uma das seguintes carate-
risticas:
a) localizacgao bilateral
b) ndo pulsatil
¢) constante ao longo do tempo
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentarios:

Estima-se que aproximadamente 30% dos doentes com
hipotiroidismo sofram de 10.4 Cefaleia atribuida a hipoti-
roidismo. O seu mecanismo ndo é claro. H4 uma prepon-
derancia feminina e frequentemente uma histéria de
enxaqueca na infancia. A cefaleia ndo estd associada a
nduseas ou vomitos.

Na presenca de hipotiroidismo, a cefaleia pode tam-
bém ser uma manifestacdao de adenoma da hipéfise (codi-
ficado como 7.4.3 Cefaleia atribuida a hiper ou hipo-secre-
¢do hipotalamica ou hipofisdria.

10.5 Cefaleia atribuida ao jejum
Codificada noutro lugar:

Um episédio de enxaqueca desencadeado pelo jejum é
codificado como 1. Enxaqueca ou um dos seus subtipos.

Descricado:

Cefaleia nao pulsatil, difusa, geralmente ligeira a mode-
rada, ocorrendo durante e causada pelo jejum de pelo
menos 8 horas. E aliviada ap6s comer.
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Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia difusa nao preenchendo os critérios para 1.
Enxaqueca ou qualquer dos seus subtipos, mas preen-
chendo o critério C

B. O doente estd em jejum hé = 8 horas

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se durante o jejum
2. a cefaleia melhorou significativamente ap6s a inges-
tdo de comida

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

Comentadrios:

10.5 Cefaleia atribuida ao jejum é significativamente
mais comum em individuos com histéria prévia de cefa-
leias. Apesar disso, a tipica cefaleia atribuida ao jejum é
difusa, ndo pulsdtil, ligeira a moderada em intensidade,
naqueles com histéria prévia de enxaqueca, as cefaleias
podem parecer 1.1 Enxaqueca sem aura. Se os critérios
para essa perturbacgdo sdo preenchidos, a cefaleia deve ser
codificada de acordo com isso (sendo o jejum um fator
precipitante).

A possibilidade da cefaleia se desenvolver em resultado
do jejum aumenta com a duragdo do jejum. Nao obstante,
a 10.5 Cefaleia atribuida ao jejum nao parece estar relacio-
nada com a duracdo do sono, privacao de cafeina ou hipo-
glicemia.

Embora a cefaleia possa ocorrer em condicoes de dis-
funcao cerebral induzida pela hipoglicemia, nao ha evi-
déncia conclusiva para sustentar a associacao causal.

A 10.5 Cefaleia atribuida ao jejum pode ocorrer na
auséncia de hipoglicemia, a hipoglicemia induzida pela
insulina nao precipita cefaleias nos sofredores de enxa-
queca e a cefaleia ndo é uma queixa dos doentes que se
apresentam nos servicos de urgéncia com hipoglicemia
sintomatica.

10.6 Cefaleia cardiaca
Descrigdo:

Cefaleia semelhante a enxaqueca, geralmente mas nao
sempre agravada pelo exercicio, ocorrendo durante um
episédio de isquémia miocérdica. E aliviada pela nitrogli-
cerina.

Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Uma isquémia miocardica aguda demonstrada
C.Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolve-se em relagao temporal com o
inicio da isquémia miocardica aguda
2. qualquer ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piora significativamente a par do agra-
vamento da isquémia miocdrdica
b) a cefaleia melhora significativamente a par da
melhoria ou resolucdo da isquémia miocérdica
3. A cefaleia tem, pelo menos, duas das quatro caracte-
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risticas seguintes:

a) intensidade moderada a grave

b) acompanhada por nduseas

¢) ndo acompanhada por fotofobia ou fonofobia

d) agravada pelo exercicio
4. a cefaleia é aliviada pela nitroglicerina ou derivados

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

beta.

Comentarios:

O diagnéstico deve incluir documentagao cuidadosa da
cefaleia e simultaneamente da isquémia cardiaca, durante
teste ergométrico com prova de esforco ou cintigrafia
nuclear cardiaca em stress. No entanto, a 10.6 Cefaleia car-
diaca tem sido descrita como ocorrendo em repouso.

A falha em reconhecer e diagnosticar corretamente a
10.6 Cefaleia cardiaca pode ter graves consequéncias.
Como tal, distinguir esta perturbacdo da 1.1 Enxaqueca
sem aura tem uma importancia fundamental, particular-
mente, porque os medicamentos vasoconstritores (ex:
triptanos, ergotamina) que estdo indicados no tratamento
de enxaqueca, estdo contraindicados nos doentes com
doenca cardiaca isquémica. Ambas as situacdes podem
produzir uma cefaleia forte acompanhada de ndusea e
ambas podem ser desencadeadas pelo exercicio. Uma
cefaleia semelhante a enxaqueca pode ser desencadeada
pelo tratamento da angina, tal como a nitroglicerina.

10.7 Cefaleia atribuida a outra
perturbacao da homeostasia
Descricdo:

Cefaleia causada por qualquer perturbacdo da
homeostasia ndo descrita acima.

Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Diagnosticada uma perturbacdo da homeostasia dife-
rente das descritas acima e conhecida como podendo
causar cefaleias
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por qualquer ou
ambos os seguintes:
1. a cefaleia desenvolve-se em relacdo temporal com o
inicio da perturbacao da homeostasia
2. qualquer ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piora significativamente a par do agra-
vamento da perturbacdo da homeostasia
b) a cefaleia melhora significativamente a par da
melhoria ou resolu¢do da perturbacdo da
homeostasia
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentario;

Embora as relacoes entre a cefaleia e uma variedade de
doencas sistémicas e metabdlicas tenha sido proposta, a
avaliacao sistemadtica dessas relacdes ndo foi efetuada e
nao hé evidéncia suficiente para construir critérios opera-
cionais de diagnéstico.
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11. Cefaleia ou dor facial atribuida
a perturbacao do cranio,
pescoco, olhos, ouvidos, nariz,
seios perinasais, dentes, boca ou
outras estruturas cranianas ou
faciais
11.1 Cefaleia atribuida a perturbag@o de osso craniano
11.2 Cefaleia atribuida a perturbagdo do pescoco
11.2.1 Cefaleia cervicogénica
11.2.2 Cefaleia atribuida a tendinite retrofaringea
11.2.3 Cefaleia atribuida a distonia cranio-cervical
11.3 Cefaleia atribuida a perturbacao dos olhos
11.3.1 Cefaleia atribuida a glaucoma agudo
11.3.2 Cefaleia atribuida a erros de refracao
11.3.3 Cefaleia atribuida a heteroforia ou heterotropia
(estrabismo latente ou manifesto)
11.3.4 Cefaleia atribuida a inflamagao ocular
11.3.5 Cefaleia atribuida a trocleite
11.4 Cefaleia atribuida a perturbacao dos ouvidos
11.5 Cefaleia atribuida a perturbac¢ao do nariz ou seios
perinasais
11.5.1 Cefaleia atribuida a rinossinusite aguda
11.5.2 Cefaleia atribuida a rinossinusite crénica ou
recorrente
11.6 Cefaleia atribuida a perturbagao dos dentes ou man-
dibula
11.7 Cefaleia ou dor facial atribuida a perturbacao da
articulagao temporomandibular (ATM)
11.8 Cefaleia ou dor facial atribuida a inflamacao do liga-
mento estilo-hioideu
11.9 Cefaleia ou dor facial atribuida a outra perturbacao
do créanio, pescoco, olhos, ouvidos, nariz, seios peri-
nasais, dentes, boca ou outras estruturas

Codificada noutro local:

Cefaleias decorrentes de traumatismo da cabecga ou
pescoco sdo classificadas no grupo 5. Cefaleia atribuida a
traumatismo cranio-encefdlico elou cervical, em particular
relativamente a cefaleia atribuida a lesao em contragolpe,
independentemente da possibilidade destas cefaleias
serem devidas a patologia cervical. As cefaleias neuralgi-
formes com manifestacdes dlgicas faciais, cervicais e/ou
cefélicas sao classificadas no grupo 13. Nevralgias crania-
nas e outras dores faciais.

Comentario geral
Cefaleia primdria, secunddria ou ambas?

Quando uma nova cefaleia ocorre pela primeira vez em
relacdo temporal estreita com uma alteracdo craniana,
cervical, facial, dos olhos, nariz, seios perinasais, boca ou
dentes que é reconhecida como causa de dor, serd classifi-
cada como uma cefaleia secundadria atribuivel a essa alte-
racdo. Isso também ¢é verdadeiro se a cefaleia apresenta
caracteristicas de qualquer cefaleia primaéria classificada
na Parte um do ICDH-3 beta. Quando uma cefaleia prima-
ria preexistente se torna crénica ou piora significativamen-
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te (a intensidade e/ou a frequéncia aumentam duas vezes
ou mais) em relacdo temporal estreita com a alteracao cra-
niana, cervical, facial, dos olhos, nariz, seios perinasais,
boca ou dentes, deverdo ser codificados ambos os diag-
nésticos, o diagnoéstico da cefaleia primaéria inicial e o
diagnéstico de 11. Cefaleia ou dor facial atribuida a per-
turbagdo do cranio, pescogo, olhos, ouvidos, nariz, seios
perinasais, dentes, boca ou outras estruturas cranianas ou
faciais (ou um dos seus subtipos) desde que haja clara evi-
déncia de que essa perturbacado possa causar cefaleias.

Introducao

As alteracoes da coluna cervical e de outras estruturas
do pescoco e da cabeca sao frequentemente consideradas
causas comuns de cefaleia, j& que muitas das cefaleias se
iniciam ou se localizam na regido cervical, occipital ou na
nuca. As alteracdes degenerativas da coluna cervical
podem-se encontrar quase universalmente em individuos
com mais de 40 anos de idade. No entanto, estudos con-
trolados de grandes dimensdes tém demonstrado que
estas alteracoes sdo igualmente frequentes entre os indivi-
duos que sofrem e que nao sofrem de cefaleias. Assim, a
espondilose e a osteocondrose ndo deverdo continuar a
ser consideradas como causa de cefaleias. O mesmo prin-
cipio se aplica a outras patologias muito frequentes como:
sinusite cronica, alteracdes da articulacdo temporomandi-
bular ou erros de refragao.

Na auséncia de critérios especificos, praticamente
todos os tipos de cefaleia poderiam ser classificados como
11. Cefaleia ou dor facial atribuida a distiirbio do crdnio,
pescoco, olhos, ouvidos, nariz, seios perinasais, dentes, boca
ou outras estruturas faciais cranianas. Nao é suficiente
enumerar as manifestacoes das cefaleias para as definir,
uma vez que estas caracteristicas ndo sao especificas. O
objetivo dos critérios neste capitulo ndao é somente des-
crever todos os subtipos de cefaleias em todas as suas pos-
siveis subformas, mas sim estabelecer relagcdes causais
entre as cefaleias e/ou dores faciais e as alteracdes do cra-
nio, pescogo, olhos, ouvidos, nariz, seios perinasais, den-
tes, boca, ou outras estruturas faciais ou cranianas, quan-
do estas existirem. Por essa razdo, considera-se necessario
identificar critérios especificos rigorosos para a cefaleia
cervicogénica e outras causas de cefaleia descritas neste
capitulo. Nao é possivel levar em consideracdo aqui os
resultados de testes diagnésticos ndo confirmados ou
cujos critérios de qualidade ndo tenham sido investigados.
Contrariamente, o objetivo dos critérios aqui revistos é
motivar o desenvolvimento de testes operacionais fidveis
e validos que possam estabelecer as relacdes causais espe-
cificas entre as cefaleias e as alteracdes cranio-cervicais.

Devido a estes motivos, e devido a diversidade das per-
turbagbes causativas de cefaleias com as quais se lida
neste capitulo, é dificil descrever um conjunto genérico de
critérios para as cefaleias e/ou dores faciais atribuiveis a
essas perturbacgdes. No entanto, na maioria dos casos, ha
conformidade com os seguintes:

A. Cefaleia ou dor facial cumprindo o critério C
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B. Evidéncia clinica, laboratorial ou imagiolégica de
uma perturbacao ou lesdo no cranio, pescoco, olhos,
ouvidos, nariz, seios perinasais, dentes, boca ou
outra estrutura facial ou cervical que se reconheca
ser capaz de provocar dor

C. Evidéncia de que a dor possa ser atribuivel a pertur-
bacao ou lesdo

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

11.1 Cefaleia atribuida a perturbacao de
0SSO craniano
Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Evidéncia clinica, laboratorial ou imagiolégia de uma
perturbacao ou lesdao 6ssea craniana reconhecida como
causa vélida de cefaleia
C. Evidéncia de relacdo causal demonstrada por, pelo
menos. dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relacdo temporal com o
inicio da perturbacdo ou lesdo éssea craniana
2. um ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia agravou significativamente a par do agra-
vamento da perturbacdo ou lesdo 6ssea craniana
b) a cefaleia melhora significativamente a par da
melhoria da perturbacao ou lesdo 6ssea craniana
3. a cefaleia é exacerbada com a pressdo aplicada no
local da perturbacao ou lesdo 6ssea craniana
4. a cefaleia estd localizada no local da perturbagdo ou
lesdo 6ssea craniana
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentadrio:

Muitas das alteracées do cranio (exemplos: defeitos
congénitos, fraturas, tumores, metastases) geralmente nao
sdo acompanhados por cefaleia. Excecdes importantes
sdo: osteomielite, mieloma multiplo e doenga de Paget. A
cefaleia pode também ser causada por lesoes da mastéide
e por petrosite.

11.2 Cefaleia atribuida a perturbacao
do pescoco
Classificada noutro local:

A Cefaleia causada por traumatismo cervical é classifi-
cada em 5. Cefaleia atribuida a traumatismo crdnio-ence-
fdlico elou cervical ou num dos seus subtipos.

Descrigdo:

Cefaleia causada por uma perturbagdo que envolve
qualquer estrutura do pescoco, incluindo os seus elemen-
tos 6sseos, musculares ou de tecidos moles.

11.2.1 Cefaleia cervicogénica
Classificada noutro local:

A cefaleia casualmente associada com pontos doloro-
sos miofasciais cervicais (pontos de gatilho miofasciais)
pode, se cumpre outros critérios, ser classificada como
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2.1.1 Cefaleia tipo tensdo episddica pouco frequente asso-
ciada a dor pericraniana, 2.2.1 Cefaleia tipo tensdo fre-
quente associada a dor pericraniana ou 2.3.1 Cefaleia tipo
tensdo cronica associada a dor pericraniana. Parece apro-
priado acrescentar um diagndstico do Apéndice A 11.2.5
Cefaleia atribuida a dor cervical miofascial e aguardar pela
demonstracao de que este tipo de cefaleia estd mais rela-
cionado com as cefaleias cervicogénicas do que com 2.
Cefaleia de tensdo. Existem muitos casos em que estas
duas categorias se sobrepdem e o diagndstico se torna um
desafio.

Descrigcao:

Cefaleia causada por perturbacdo da coluna cervical e
dos seus componentes 6sseos, disco intervertebral e/ou
de tecidos moles, habitualmente, mas nem sempre acom-
panhada de dor cervical.

Critérios de diagndstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C

B. Evidéncia clinica, laboratorial e/ou imagiolégica de
uma perturbacdo ou lesdo na coluna cervical ou nos
tecidos moles do pescoco, reconhecidas por ser uma
causa possivel de cefaleia

C.Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:

1. a cefaleia instalou-se em relagdo temporal com o ini-
cio da perturbacgao cervical ou com o aparecimento
da lesao

2. a cefaleia melhorou significativamente ou resolveu a
par da melhoria ou resolucao da perturbacdo ou
lesao cervical

3.reducdo da amplitude de movimento cervical com
agravamento da cefaleia por manobras provocatérias

4. abolicdao da cefaleia ap6s um bloqueio anestésico
diagndstico de uma estrutura cervical ou de seu
suprimento nervoso

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

Comentarios:

As carateristicas que tendem a distinguir a 11.2.1
Cefaleia cervicogénica de 1. Enxaqueca e 2. Cefaleia tipo
tensdo incluem, dor lateralizada fixa (sempre do mesmo
lado), provocacao da dor habitual por pressao digital nos
musculos cervicais e pelo movimento cefélico e irradiagao
postero-anterior da dor. No entanto, apesar destas carate-
risticas sugerirem 11.2.1 Cefaleia cervicogénica, nao sao
exclusivas desta entidade e nao definem, necessariamen-
te, relacdo de causalidade. As caracteristicas de enxaque-
ca, como a ndusea, vomitos, foto e fonofobia podem estar
presentes na 11.2.1 Cefaleia cervicogénica, embora habi-
tualmente com uma expressdo menos evidente que na 1.
Enxaqueca e podem diferenciar alguns casos de 2. Cefaleia
tipo tensdo.

Tumores, fraturas, infecdes e artrite reumatoide da
coluna cervical superior ndo tém sido formalmente vali-
dadas como causa de cefaleias mas, no entanto, podem
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ser aceites como causas vdlidas, quando demonstradas
como tal, em casos individuais. A espondilose cervical e a
osteocondrite podem ou ndo ser causas vdlidas para
preencher o critério B, dependendo do caso individual.
Quando a dor cervical miofascial é a causa, a cefaleia deve
ser codificada como 2. Cefaleia tipo tensdo. No entanto,
aguardando mais evidéncia, um diagnéstico alternativo
de A11.2.5 Cefaleia atribuida a dor cervical miofascial foi
incluida no Apéndice.

A cefaleia causada por radiculopatia cervical superior
tem sido foi postulada e, com base no conhecimento atual
de que existe convergéncia entre as fibras nociceptivas cer-
vicais superiores com as trigeminais, esta torna-se uma
causa légica de cefaleias. Pendente de mais evidéncia, este
diagnéstico localiza-se atualmente no Apéndice como
A.11.2.4 Cefaleia atribuida a radiculopatia cervical superior.

11.2.2 Cefaleia atribuida a tendinite
retrofaringea
Descrigéo:

Cefaleia causada por inflamacdo ou calcificacdo dos
tecidos moles retrofaringeos, geralmente provocada pelo
estiramento ou compressao dos musculos pré-vertebrais
cervicais superiores.

Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Tendinite retrofaringea demonstrada por evidéncia
imagiol6gica de edema anormal dos tecidos moles pré-
vertebrais em niveis cervicais altos
C.Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia instalou-se em relacdo temporal com o ini-
cio da tendinite retrofaringea
2. um ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou significativamente a par da pro-
gressdo da tendinite retrofaringea
b) a cefaleia melhorou significativamente ou resol-
veu a par da melhoria ou resolucao da tendinite
retrofaringea
3. a dor é significativamente agravada pela extensdo do
pescoco, rotacao da cabeca e/ou degluticao
4. existe sensibilidade a palpagao das apéfises espinho-
sas das primeiras trés vértebras cervicais
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentadrios:

A temperatura corporal e a velocidade de sedimenta-
¢ao (VS) estdao geralmente elevadas na tendinite retrofa-
ringea. Apesar da retroflexao do pescogo agravar consis-
tentemente a dor, isso também costuma ocorrer com a
rotacdo e a degluticdo. O tecido acima das apdfises trans-
versas das trés primeiras vértebras estdo geralmente dolo-
rosos ou sensiveis a palpacao.

As calcificagdes dos tecidos pré-vertebrais sio visuali-
zadas melhor por TC ou RM, mas o RX simples do pescoco
pode ser suficiente para as revelar. Em varios casos, um
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material calcificado amorfo tem sido aspirado dos tecidos
pré-vertebrais edemaciados.

A disseccao alta da car6tida (ou outra lesao carotidea
ou peri-carotidea) deve ser excluida antes de se poder
confirmar o diagndstico de 11.2.2 Cefaleia atribuida a ten-
dinite retrofaringea.

11.2.3 Cefaleia atribuida a distonia
craniocervical
Descricdo:

Cefaleia causada por distonia que envolve os miisculos
cervicais, com movimentos anormais ou defeito postural
do pescoco ou cabeca resultantes de hiperatividade mus-
cular.

Critérios de diagndstico:
A. Dor cervical ou cefaleia posterior preenchendo o crité-
rio C
B. Distonia cranio-cervical demonstrada por movimentos
anormais ou defeito postural do pescoco ou da cabeca
resultante de hiperatividade muscular
C.Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relagao temporal com o
inicio da distonia cranio-cervical
2. a cefaleia agravou-se significativamente a par da pro-
gressdo da distonia cranio-cervical
3. a localizacdo da cefaleia corresponde a localizagao
dos musculos disténicos
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentario:

As distonias focais da cabega e do pescogo acompanha-
das por 11.2.3 Cefaleia atribuida a distonia crdnio-cervical
sdo a distonia faringea, o torcicolo espasmddico, a distonia
mandibular, a distonia lingual e uma combinagao das dis-
tonias cranianas e cervical (distonia segmentar cranio-cer-
vical). A dor é presumivelmente causada pela contracao
muscular local e alteragdes secunddrias de sensibilizacao.

11.3 Cefaleia atribuida a perturbacao
dos olhos
Descricado:

Cefaleia causada por uma perturbacdo que envolve um
ou ambos os olhos.

11.3.1 Cefaleia atribuida a glaucoma agudo
Descricado:

Cefaleia, habitualmente unilateral, causada pelo glau-
coma agudo de angulo estreito e associada a outros sinais
e sintomas desta perturbacao.

Critérios de diagndstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C

B. Diagnéstico de Glaucoma agudo de angulo estreito

C.Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
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1. a cefaleia desenvolveu-se em relacdo temporal com o
inicio do glaucoma

2. a cefaleia agravou-se significativamente a par da pro-
gressdo do glaucoma

3. a cefaleia melhorou significativamente ou resolveu a
par da melhoria ou a resolucdo do glaucoma

4. alocalizacdo da cefaleia inclui o olho afetado

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

Comentario:

O glaucoma agudo geralmente causa dor ocular e/ou
peri-orbitdria, perda de acuidade visual (visdo turva), ndu-
seas e vomitos. Quando a pressao sobe acima de 30 mmHg,
o risco de perda visual permanente aumenta dramatica-
mente, o que torna essencial o diagnéstico atempado.

11.3.2 Cefaleia atribuida a erros de refracdo
Descricédo:

Cefaleia causada por erros refrativos visuais, geralmen-
te sintomadtica ap6s tarefas visuais prolongadas.

Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Erro de refracdo nao corrigido ou inadequadamente
corrigido num ou em ambos os olhos
C.Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. acefaleia desenvolveu-se e/ou agravou em relacao tem-
poral com o inicio ou agravamento do erro refrativo
2. a cefaleia melhorou significativamente apds a corre-
¢do do erro refrativo
3. a cefaleia é agravada por atividades visuais prolonga-
das na distancia ou no dngulo em que a visdo estd
afetada
4. a cefaleia melhora significativamente quando a tare-
fa visual é descontinuada
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentario:

A maioria dos doentes com 11.3.2 Cefaleia atribuida a
erro de refragdo procura a opinido de um oftalmologista.
Embora os erros refrativos sejam uma causa de cefaleia
muito menos frequente do que geralmente se acredita, ha
alguma evidéncia que exista em criancas, assim como
num numero de casos sugestivos em adultos.

11.3.3 Cefaleia atribuida a heteroforia ou
heterotropia (estrabismo latente ou manifesto)
Descricédo:

Cefaleia causada por estrabismo latente ou manifesto,
habitualmente ocorrendo apds tarefas visuais prolongadas.

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia frontal preenchendo o critério C

B. A heteroforia ou a heterotropia foram demonstradas
com, pelo menos, um dos seguintes sintomas:
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1. visdo desfocada

2. diplopia

3. dificuldade na focagem quando se alterna a visao de
objetos préximos para objetos distantes e/ou vice-
versa

C.Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em relacao temporal com o
inicio do estrabismo ou construiu para o seu diag-
néstico

2. a cefaleia melhorou significativamente apds a corre-
¢do do estrabismo

3. a cefaleia é agravada por tarefas visuais prolongadas

4. a cefaleia é aliviada pela oclusdo de um olho e/ou
descontinuacao da tarefa visual

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

Comentario:

A maioria dos doentes com 11.3.3 Cefaleia atribuida a
heteroforia ou heterotropia procura a opinido de um oftal-
mologista. Existe pouca evidéncia para esta causa de cefa-
leia a excecao da descricdo de alguns casos sugestivos.

11.3.4 Cefaleia atribuida a inflamacao ocular
Descrigao:

Cefaleia causada por perturbagdes oculares inflamat6-
rias, tais como a irite, uveite, esclerite ou conjuntivite e
associadas com outros sintomas e sinais destas patologias.

Critérios de diagndstico:
A. Dor no olho ou peri-orbitdria preenchendo o critério C
B. Evidéncia clinica, laboratorial e/ou imagiolégica de
doenga inflamatéria ocular tal como irite, uveite, ciclite,
esclerite, coroidite, conjuntivite ou inflamacao da cérnea
C.Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relacao temporal com o
inicio da perturbacao ocular
2. um ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou significativamente a par do agra-
vamento da perturbagao ocular
b) a cefaleia melhorou significativamente ou resol-
veu a par da melhoria ou resolucao da perturba-
¢do ocular
3. um ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia melhora significativamente com a apli-
cacdo tépica ocular de um agente anestésico local
b) a cefaleia é agravada pela pressao aplicada ao olho
4.no caso de doenga monocular, a cefaleia tem locali-
zacdo ipsilateral a perturbacao ocular
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentadrios:

A inflamacao ocular pode apresentar-se de muitas for-
mas e pode ser classificada de varias maneiras: pela loca-
lizacdo anatémica (i.e., irite, ciclite, coroidite), pela evolu-
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¢do (aguda, subaguda, crénica), pela causa presumivel
(agentes infeciosos endégenos ou exégenos, relacionada
com lentes de contacto, traumadtica), ou pelo tipo de infla-
macao (granulomatosa, ndo granulomatosa).

Dado que os territérios nociceptivos se sobrepdem e
convergem, qualquer fonte de dor localizada no globo
ocular pode provocar cefaleia em qualquer zona. Apesar
disso, se a perturbacdo ocular é unilateral, a cefaleia sera
provavelmente ipsilateral.

11.3.5 Cefaleia atribuida a trocleite
Codificada noutro local:

Um episdédio de enxaqueca desencadeado por trocleite
é codificado como 1. Enxaqueca ou um dos seus subtipos.

Descrigdo:

Cefaleia, geralmente de localizagdo frontal e/ou peri-
orbitdria, com ou sem dor ocular, causada por inflamacao
peritroclear. E frequentemente exacerbada pelo movi-
mento inferior do olho afetado.

Critérios de diagndstico:
A. Cefaleia peri-orbitdria e/ou frontal preenchendo o cri-
tério C
B. Evidéncia clinica e/ou imagiolégica de inflamacao tro-
clear
C.Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. dor ocular unilateral
2. cefaleia agravada por movimento do olho, em parti-
cular mobilizacao inferior em adugao
3. a cefaleia melhorou significativamente apds injecao
de anestésico local ou corticosteroide na regido peri-
troclear
4. no caso de existir trocleite unilateral, a cefaleia é ipsi-
lateral ao olho afetado
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentadrios:

A trocleite, definida como inflamacao da tréclea e/ou
bainha do musculo grande obliquo pode causar dor ocu-
lar e cefaleia frontal que sao agravadas pelos movimentos
oculares que envolvem a mobilizacdo do grande obliquo.
Embora nao seja comum, nao € rara, e deve ser considera-
da a avaliac@o de dor peri-orbitaria unilateral.

A trocleite também pode desencadear um episdédio de
1. Enxaqueca, que deve ser codificada em conformidade.

11.4 Cefaleia atribuida a perturbacao
dos ouvidos
Descricado:

Cefaleia causada por uma perturbacdo inflamatoria,
neoplésica ou outra de um ou ambos os ouvidos e associa-
da a outros sintomas e/ou sinais clinicos dessa perturbacao.

Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
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B. Evidéncia clinica, laboratorial ou imagiolégica de per-
turbacdo infeciosa, neoplédsica ou outra perturbacao
irritativa de um ou ambos os ouvidos, reconhecida
como capaz de provocar cefaleia

C.Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em relagao temporal com o
inicio ou aparecimento da perturbacdo ou lesdo do
ouvido

2. um ou ambos os seguintes:

a) a cefaleia agravou significativamente a par do
agravamento ou da progressdo da perturbacao ou
lesao do ouvido

b) a cefaleia melhorou significativamente a par da
melhoria da perturbacdo ou lesdo do ouvido

3. a cefaleia é exacerbada pela pressao aplicada no(s)
ouvido(s) afetado(s) ou estrituras peri-auriculares

4. no caso da perturbacdo ou lesdo do ouvido ser unila-
teral, a cefaleia localiza-se ipsilateralmente

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

Comentario:

Dado que os territérios nociceptivos da cabeca e pesco-
¢o se sobrepdem e convergem, parece claro que uma per-
turbacdo ou lesdo auricular possa provocar cefaleias. E
pouco provéavel que a cefaleia, nestas condicGes, possa
ocorrer na auséncia de otalgia concomitante, a manifesta-
¢ao tipica de patologia do ouvido.

11.5 Cefaleia atribuida a perturbacao
do nariz ou seios perinasais
Termos previamente utilizados:

O termo “Cefaleia Sinusal” estd ultrapassado porque foi
aplicado simultaneamente a cefaleias primadrias a cefa-
leias supostamente atribuiveis a varias patologias ou per-
turbagoes do nariz e seios perinasais.

Descricado:

Cefaleia causada por uma perturbacao do nariz e/ou
seios perinasais e associada a outros sintomas e/ou sinais
clinicos dessa perturbagdo ou patologia.

11.5.1 Cefaleia atribuida a rinossinusite aguda
Descricdo:

Cefaleia causada por rinossinusite e associada a outros
sintomas e/ou sinais clinicos dessa perturbacao.

Critérios de diagndstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C

B. Evidéncia clinica, endoscépica nasal e/ou imagioldgica
de rinossinusite aguda

C.Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. cefaleia desenvolveu-se em relagdao temporal com o

inicio da rinossinusite

2. um ou ambos o0s seguintes:
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a) a cefaleia agravou significativamente a par do
agravamento da rinossinusite
b) a cefaleia melhorou significativamente a par da
melhoria ou resolucao da rinossinusite
3. a cefaleia é exacerbada pela pressdo aplicada nos
seios perinasais
4.no caso da rinossinusite ser unilateral, a cefaleia
localiza-se ipsilateralmente
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico ICHD-3.

Comentadrios:

1. Enxaqueca e 2. Cefaleia tipo tensdo podem ser con-
fundidas com a 11.5.1 Cefaleia atribuida a rinossinusite
aguda dada a semelhanca na localizacdo da cefaleia e, no
caso da enxaqueca, devido a existéncia frequente de sinto-
mas autondmicos nasais concomitantes A presenca ou
auséncia de descarga nasal purulenta e/ou outras caracte-
risticas diagnoésticas de rinossinusite ajuda na diferencia-
¢do destas situacdes. No entanto, um episédio de 1.
Enxaqueca pode ser desencadeada ou exacerbada por
patologia nasal ou sinusal.

A dor resultante de patologia da mucosa nasal e estru-
turas relacionadas é geralmente percebida como frontal
ou facial, mas pode ser referida mais posteriormente.
Simplesmente documentar as alteracdes patolégicas por
imagiologia de rinossinusite aguda e correlacionar com a
descricao da dor efetuada pelo doente nao é suficiente
para confirmar o diagnéstico de 11.5.1 Cefaleia atribuida
a rinossinusite aguda. A resposta terapéutica a anestesia
local é evidéncia sugestiva, mas pode também nao ser
patognomonica.

11.5.2 Cefaleia atribuida a rinossinusite
crénica ou recorrente
Descrigcado:

Cefaleia causada por perturbacao inflamatéria ou infe-
ciosa crénica dos seios perinasais e associada com outros
sintomas e/ou sinais clinicos dessa perturbacao.

Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Evidéncia clinica, endoscépica nasal ou imagiolégica de
infecdo ou outro processo inflamatério corrente ou pas-
sado localizado nos seios perinasais
C.Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relacao temporal com o
inicio da rinossinusite crénica
2. a cefaleia melhora ou agrava a par do grau de conges-
tdo sinusal, drenagem e outros sintomas da rinossi-
nusite crénica
3. a cefaleia é exacerbada pela pressao aplicada nos
seios perinasais
4. no caso da rinossinusite unilateral, a cefaleia locali-
za-se ipsilateralmente
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-
3 beta.
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Comentario:

Tem sido controverso se a sinusite crénica pode produ-
zir cefaleia persistente. Estudos recentes parecem supor-
tar esta causalidade.

11.6 Cefaleia atribuida a perturbacao
dos dentes ou mandibula
Descricdo:

Cefaleia causada por uma perturbacdo envolvendo os
dentes e/ou mandibula.

Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Evidéncia clinica e/ou imagiolégica de perturbacao ou
lesdo de um ou mais dentes e/ou da mandibula, reco-
nhecida como capaz de provocar cefaleia
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. cefaleia desenvolveu-se em relagdo temporal com o
inicio ou aparecimento da perturbacao ou lesao
2. um ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia agravou significativamente a par do
agravar ou progressao da perturbacao ou lesao
b) a cefaleia melhorou significativamente ou resol-
veu a par da resolucdo da perturbacao ou lesdo
3.a cefaleia é exacerbada pela pressao aplicada na
lesao
4.no caso da perturbacdo ou lesdo ser unilateral, a
cefaleia localiza-se ipsilateralmente
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-
3 beta.

Comentario:

As alteracoes dos dentes frequentemente causam dor
de dente e/ou dor facial, mas raramente causam cefaleias.
A dor originada nos dentes pode ser referida e, portanto,
causar cefaleias difusas. A causa mais comum de 11.6
Cefaleia atribuida a perturbagoes dos dentes ou mandibu-
la é a periodontite ou a pericoronite, como resultado de
infecdo ou irritacdo traumadtica ao redor de um terceiro
molar (dente do siso) inferior parcialmente exteriorizado.

11.7 Cefaleia atribuida a perturbacao
da articulacao da temporomandibular
(ATM)
Descricdo:

Cefaleia causada por perturbacao que envolve as estru-
turas da regido temporo-mandibular.

Critérios de diagndstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C

B. Evidéncia clinica e/ou imagiolégica de um processo
patolégico afetando a articulacdo temporo-mandibular
(ATM), os miusculos da mastigacdo e/ou estruturas
associadas.

C.Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
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1. cefaleia desenvolveu-se em relacdo temporal com o
inicio da perturbacdo temporomandibular
2. um ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia agravou significativamente a par da
progressdo da perturbacdo temporomandibular
b) a cefaleia melhorou significativamente ou resol-
veu a par da melhoria ou resolugao da perturba-
¢ao temporomandibular
3. a cefaleia é produzida ou exacerbada pelos movi-
mento ativos da mandibula, movimentos passivos na
amplitude de mobilizacdo da mandibula e/ou mano-
bras provocadoras aplicadas as estruturas temporo-
mandibulares como pressdo na ATM e musculos
mastigatérios anexos
4. a cefaleia, quando unilateral, € ipsilateral ao lado da
perturbacao temporomandibular
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentadrios:

A 11.7 Cefaleia atribuida a perturbagdo da articulagdo
temporomandibular (ATM) é geralmente mais proemi-
nente nas regides pré-auriculares, nos muisculos masséte-
res e temporais. As origens da dor incluem deslocamento
de disco, osteoartrite, hipermotilidade articular e dor mio-
fascial regional. A 11.7 Cefaleia atribuida a perturbagéao da
articulagdo ATM tende a ser unilateral, quando o comple-
xo temporomandibular é o gerador da dor, mas pode ser
bilateral, quando ha envolvimento muscular. A dor facial
referida é comum.

O diagnéstico de disfungdo da ATM pode ser dificil,
existindo controvérsia em relacdo a importancia relativa
da evidéncia clinica e imagiolégica. E recomendada a uti-
lizagcdo dos critérios de diagnoéstico desenvolvidos pelo
grupo de interesse especial do Consércio Internacional e
dor orofacial.

Existe alguma sobreposicao entre 11.7 Cefaleia atribui-
da a perturbagao da articulagdo ATM resultante de tensao
muscular e 2. Cefaleia tipo tensdo. Quando o diagnéstico
de disfuncdo da ATM é incerto, a cefaleia deve ser codifi-
cada como 2. Cefaleia tipo tensdo ou um dos seus subtipos
(presumivelmente associada a dor pericraniana).

11.8 Cefaleia ou dor facial atribuida a
inflamacao do ligamento estilo-hioideu
Termo utilizado previamente:

Sindrome de Eagle.

Descricdo:

Cefaleia unilateral, com dor no pescoco, faringea /ou
facial, causada por inflamacgao do ligamento estilo-hioi-
deu e geralmente provocada ou exacerbada pela rotacao
da cabeca.

Critérios de diagndstico:

A. Qualquer cefaleia ou dor cervical, faringea e/ou facial
preenchendo o critério C
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B. Evidéncia imagiolégica de calcificagdo ou alongamento
do ligamento estilo-hioideu
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a dor é provocada ou exacerbada pela palpacao digi-
tal do ligamento estilo-hioideu
2.a dor é provocada ou exacerbada pela rotacdo da
cabeca
3. ador é ipsilateral ao lado do ligamento estilo-hioideu
inflamado
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentario:

A 11.8 Cefaleia ou dor facial atribuida a inflamagdo do
ligamento estilo-hioideu é geralmente percebida na orofa-
ringe, pescoco e/ou face, mas alguns doentes referem uma
cefaleia mais generalizada.

11.9 Cefaleia ou dor facial atribuida a
outra perturbacao do cranio, pescoco,
olhos, ouvidos, nariz, seios da face,
dentes, boca ou outras estruturas
faciais ou cervicais

Descricdo:

Cefaleia e/ou dor facial causada por uma perturbacao
do cranio, pescoco, olhos, ouvidos, nariz, seios perinasais,
dentes, boca ou outras estruturas cervicais ou faciais nao
descritas acima.

Critérios de diagnédstico:
A. Qualquer cefaleia e/ou dor facial preenchendo o crité-

rio C

B. Diagnéstico de uma perturbacdo ou lesdo do cranio,
pescoco, olhos, ouvidos, nariz, seios perinasais, dentes,
boca ou outra estrutura facial ou cervical reconhecida-
mente capaz de provocar dor

C.Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:

1. a cefaleia e/ou dor facial desenvolveu-se em relagao
temporal com o inicio da perturbagdo ou apareci-
mento da lesdo

2. um ou ambos os seguintes:

a) a cefaleia e/ou dor facial agravou significativa-
mente a par da progressao da perturbagdo ou
lesao

b) a cefaleia e/ou dor facial melhorou significativa-
mente ou resolveu a par da melhoria ou resolugao
da perturbacao ou lesao

3. a cefaleia e/ou dor facial é exacerbada pela pressao
aplicada a lesao

4. a cefaleia e/ou dor facial estd localizada de acordo
com o local da lesdo.

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.
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12. Cefaleia atribuida a
perturbacao psiquiatrica

12.1 Cefaleia atribuida a perturbacao de somatizacao
12.2 Cefaleia atribuida a perturbacao psicotica

Codificada noutro local:

As cefaleias atribuidas a uso (por exemplo dependén-
cia), privagdo, intoxicagdo aguda de uma substancia e as
cefaleias atribuidas a uso excessivo de medicacao estdao
todas codificadas em 8. Cefaleia atribuida a uma substdn-
cia ou a sua privagao.

Comentario geral
Cefaleia primaria, secunddria ou ambas?

As cefaleias sao comuns e as perturbacoes psiquidtricas
também, pelo que é expectavel, por simples acaso, a coe-
xisténcia das duas. Contudo, quando uma cefaleia ocorre,
pela primeira vez, em estreita relacdo temporal com uma
perturbacdo psiquidtrica, poderd haver uma relacdo cau-
sal. Se for confirmada esta relacdo, a cefaleia devera ser
codificada como secunddria a essa perturbacao. Isto tam-
bém é verdade, mesmo que a nova cefaleia tenha as carac-
teristicas de qualquer uma das cefaleias primarias codifi-
cadas na Parte 1 da ICHD-3 beta. Quando uma cefaleia
primdria preexistente, com as caracteristicas de cefaleia
primdria, se torna crénica ou piora significativamente (a
frequéncia e/ou a gravidade aumentam duas vezes ou
mais) em estreita relacdo temporal com uma perturbacao
psiquiétrica, ambos os diagndsticos de cefaleia, o da cefa-
leia inicial e o diagndstico de 12. Cefaleia atribuida a per-
turbagdo psiquidtrica (ou um dos seus subtipos), devem
ser atribuidos, desde que haja clara evidéncia de que a
perturbacao é causadora da cefaleia. Quando nao se con-
firma uma relagao de causa e efeito, a cefaleia primadria
preexistente e a perturbacao psiquidtrica devem diagnos-
ticar-se separadamente.

Ainda nao foi descrita uma cefaleia crénica atribuida a
perturbacéo psiquidtrica que persista para além da resolu-
¢ao desta.

Introducao

Nao hé suficiente evidéncia da existéncia de causas psi-
quidtricas para as cefaleias. Logo, as categorias de diag-
nostico, incluidas nesta seccao da classificagao sao limita-
das aqueles poucos casos, em que a cefaleia ocorre no
contexto e como consequéncia direta de uma perturbacao
psiquidtrica, reconhecida por se manifestar sintomatica-
mente por cefaleia.

Os critérios de diagnéstico devem ser suficientemente
restritivos de modo a nao incluirem falsos positivos, mas
também devem ter um limiar suficientemente baixo de
modo a incluir a maioria dos doentes afetados. Na grande
maioria dos casos de 12. Cefaleia atribuida a perturbagdo
psiquidtrica, o diagnéstico baseia-se mais na avaliacdao
personalizada das historias clinicas e exames objetivos do
que em marcadores biol6gicos de diagndstico.

E claro que as cefaleias podem ocorrer em associacdo

128 CLASSIFICACAO INTERNACIONAL DE CEFALEIAS

com as perturbacdes psiquidtricas e sem nenhuma rela-
cdo causal. As cefaleias ocorrem por coincidéncia com
vdrias perturbacdes psiquidtricas, incluindo perturbacgées
depressivas (perturbacdo depressiva major, episédio
Unico ou recorrente; perturbacdo depressiva persistente),
perturbacdes ansiosas (perturbacdo de ansiedade de
separac¢do, perturbacdo de panico, perturbagao de ansie-
dade social e perturbacdo de ansiedade generalizada) e
perturbacdes relacionadas com trauma e stress (perturba-
cao reativa de vinculacdo, perturbacao de stress agudo,
perturbacdo de stress pos-traumdtico, perturbacdes de
adaptacao). Nestes casos, quando nao hd evidéncia de
uma relacao causal, devem ser atribuidos, em separado, o
diagnéstico da cefaleia primdria e o da perturbagdo psi-
quidtrica. Nas criancas e adolescentes, as cefaleias prima-
rias (enxaqueca, cefaleia tipo tensao episédica e sobretu-
do a cefaleia tipo tensdo crénica) sao frequentemente
comorbidas com uma perturbacdo psiquidtrica. As pertur-
bacdes do sono, a perturbacao de stress pés-traumatico, a
perturbacao de ansiedade social (fobia social), a perturba-
¢ao de defeito de atencao/hiperatividade, a perturbacao
do comportamento, os problemas de aprendizagem, a
enurese, a encoprese e os tiques, devem ser cuidadosa-
mente investigados e tratados, quando presentes, consi-
derando o seu impacto negativo na incapacidade e prog-
néstico da cefaleia pediatrica.

Contudo, os dados epidemiolégicos mostram que as
cefaleias e as perturbacdes psiquidtricas ocorrem juntas
com uma frequéncia maior do que aquela que seria expec-
tavel pelo simples acaso. Estas aparentes comorbilidades
podem, em parte, ser explicéveis por fatores confusionais.
Por exemplo, os doentes que recebem um diagnéstico tém
maior probabilidade de ter outro, apenas porque recebem
mais atencdo médica. Também sao possiveis comorbilida-
des auténticas, como é o caso da enxaqueca e da depres-
sdo, indicando a probabilidade de uma ligacao subjacen-
te. Alguns exemplos de putativas relacdes causais incluem
as cefaleias que provocam perturbacdes psiquidtricas, as
condic¢Oes psiquidtricas que causam cefaleias, a influéncia
reciproca entre as cefaleias e as perturbacoes psiquiatricas
e ambas terem, como causa, fatores subjacentes comuns.

Embora seja possivel que as cefaleias que ocorrem em
associacdo com algumas perturbacoes psiquidtricas, tais
como perturbacdes depressivas, perturbacdes de ansieda-
de e perturbacdes relacionadas com trauma/stress sejam
atribuidas a estas perturbacoes, devido as incertezas no
que respeita a relagcdo causal e a relativa auséncia de evi-
déncia, neste contexto, os critérios das cefaleias atribuidas
a estas perturbacdes psiquidtricas foram incluidos apenas
no Apéndice. E necessaria maior clarificacdo acerca dos
mecanismos subjacentes a estas relacoes causais, para
tirar conclusoes robustas.

A evidéncia sugere que a presenc¢a de uma perturbacao
psiquidtrica comérbida tende a piorar a evolugao de 1.
Enxaqueca e/ou 2. Cefaleia tipo tensdo, aumentando a fre-
quéncia e a intensidade da cefaleia e/ou tornando-a mais
resistente ao tratamento. Assim, sdo importantes a identi-
ficacdo e o tratamento de qualquer perturbacgdo psiquié-
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trica comoérbida para a abordagem adequada destas cefa-
leias. Nas criancas e adolescentes as cefaleias primarias
(enxaqueca, cefaleia tipo tensado episédica e sobretudo a
cefaleia tipo tensdo crénica) sao frequentemente comor-
bidas com perturbacdes psiquidtricas. As perturbacdes do
sono, a perturbacao de stress pds-traumadtico, a perturba-
¢do de ansiedade social (fobia escolar), a perturbacdo de
hiperatividade/defeito de atencao, a perturbacdo do com-
portamento, os problemas de aprendizagem, a enurese, a
encoprese e os tiques devem ser cuidadosamente investi-
gados e tratados, quando presentes, considerando o seu
impacto negativo na incapacidade e prognéstico da cefa-
leia pediatrica.

Para confirmar se uma cefaleia deve ser atribuida a uma
perturbagdo psiquidtrica, é importante saber se existe ou
nao uma doenca psiquidtrica concomitante. Recomenda-
se que seja inquirida a presenca de sintomas psiquidtricos
comorbidos comuns, tais como perturbacdes depressivas e
de ansiedade, em todos os doentes com cefaleias. Quando
se suspeita que uma perturbacdo psiquidtrica possa ser
uma possivel causa das cefaleias, recomenda-se, entao,
uma avaliag@o realizada por um psiquiatra ou psicélogo
experientes.

12.1 Cefaleia atribuida a perturbacdo de
somatizacao
Descrigdo:

Cefaleia ocorrendo como parte da apresentacao sinto-
madtica duma perturbagao de somatizacgao.

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia cumprindo o critério C

B. Foi feito o diagnéstico de perturbacdo de somatizagao
caracterizado por ambos os seguintes:

1. histéria clinica de mdltiplas queixas fisicas inician-
do-se antes dos 30 anos, que nunca foram completa-
mente explicadas por qualquer entidade médica
conhecida ou, quando hd uma entidade médica rela-
cionada, sdo excessivas relativamente ao que seria de
esperar tendo como base a histdria, o exame objetivo
ou os exames complementares

2. durante a evolucao da perturbacao, todos os seguintes:

a) no minimo quatro sintomas dolorosos com ori-
gem em quatro locais distintos ou durante quatro
funcdes diferentes (exemplo: cabeca, térax, dorso,
abdémen, articulagdes, extremidades e/ou reto,
e/ou durante a menstruacao, coito e/ou miccao)

b) pelo menos, dois sintomas gastrintestinais para
além da dor (exemplo: nduseas, meteorismo,
vomitos, exceto durante gravidez, diarreia e/ou
intolerancia a diferentes alimentos)

c) pelo menos um sintoma sexual para além da dor
(exemplo: indiferenca sexual, disfuncao erétil ou
ejaculatéria, irregularidade menstrual, menorra-
gia e/ou vomitos durante a gravidez)

d) pelo menos, um sintoma pseudo-neurolégico
ndo limitado a dor (exemplo: sintomas de conver-
sdo, tais como descoordenacao ou desequilibrio,
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paralisia ou parésia localizadas, dificuldade em

engolir ou nd na garganta, afonia, retencao urina-

ria, alucinacdes, perda de sensibilidade ao toque

ou a dor, diplopia, cegueira, surdez, convulsoes,

sintomas dissociativos, tais como amnésia e/ou

perda de consciéncia mais do que desmaio)
C.Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo

menos, um dos seguintes:

1. a cefaleia transformou-se ou piorou significativa-
mente em intensidade, a par de outros sintomas
somadticos atribuidos a perturbacao de somatizacao

2. a cefaleia, constante ou remitente, acompanha no
tempo a flutuacdo doutros sintomas somaticos atri-
buidos a perturbagdo de somatizagao

3. a cefaleia diminuiu de intensidade paralelamente a
remissao doutros sintomas somadticos atribuidos a
perturbacao de somatizacao

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-

3 beta.

Comentadrios:

A perturbacao de somatizagao caracteriza-se por uma
combinacdo de sintomas multiplos causadores de sofri-
mento e uma resposta excessiva ou mal adaptativa a estes
sintomas ou problemas de satde relacionados. Os sinto-
mas incluem problemas e/ou disfuncdes gdstricas ou
intestinais, lombalgias, dorsalgias, dores nos membros
superiores, inferiores ou articulacdes, cefaleias, dor toraci-
ca e/ou dispneia, tonturas, sentir-se cansado e/ou com
pouca energia, e perturbagdes do sono. O sofrimento do
doente é auténtico, seja ou ndo passivel de explicacao
médica. Os doentes tipicamente experienciam sofrimento
e um alto nivel de incapacidade. Os sintomas podem ou
ndo ser acompanhados pelo diagnéstico de perturbacoes
meédicas gerais ou perturbacgoes psiquidtricas. Pode haver
um alto nivel de utilizagao de recursos de satde, que rara-
mente alivia as preocupacdes do doente. Do ponto de
vista dos médicos, muitos destes doentes parecem nao
responder as terapias e novas intervencgoes e terapéuticas
podem apenas exacerbar a sintomatologia presente e sus-
citar outras complicacdes e efeitos colaterais. Alguns
doentes tém a sensacao de que a sua avaliacdo e o seu tra-
tamento médico nado sao adequados.

E de notar que a perturbacio de somatizacio per si nao
se encontra incluida na quinta edicdo do “Diagnostic and
Statistical Manual of Mental Disorders” (DSM-5), a tltima
revisao do manual de diagnéstico da Associacdo de
Psiquiatria Americana, publicado em Maio de 2013. Foi
substituida pela categoria Perturbagdo de Sintomas
Somiditicos, caracterizada por um ou mais sintomas soma-
ticos associados a pensamentos persistentes e despropor-
cionados acerca da gravidade dos seus sintomas, altos e
persistentes niveis de ansiedade relacionados com a sua
satde e sintomas, ou demasiado tempo e energia dedica-
dos a estes sintomas e as preocupagdes com a satide. Dada
a enorme heterogeneidade desta categoria (inclui tanto os
individuos com cefaleias que tém preocupacoes despro-
porcionadas acerca da gravidade das suas cefaleias, como
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os casos classicos de perturbacao de somatizacao com um
padrao ao longo da vida de sintomas somaticos multiplos,
incluindo a cefaleia) ficou decidido que seria possivel
fazer esta atribuicdo de diagnéstico apenas, quando a
cefaleia faca parte de um lato padrdo de queixas somadticas
multiplas. Logo, a ICHD-3 beta continua a considerar a
definicao de perturbacdo de somatizacdo da DSM-IV.

12.2 Cefaleia atribuida a perturbacao
psicotica
Descrigdo:

Cefaleia como manifestacdo de um delirio, cujo con-
tetido envolve um mecanismo que o doente acredita expli-
car a cefaleia (por exemplo: a cefaleia é o resultado de um
dispositivo implantado na cabeca por seres estranhos).

Critérios de diagndstico:

A. Qualquer cefaleia cumprindo o critério C

B. Presenca de um delirio, cujo contetido envolve um
mecanismo que poderia explicar a cefaleia (ex: o doen-
te acredita que foi implantado na sua cabeca um dispo-
sitivo, que estd a causar a cefaleia, ou que tem um
tumor craniano provocando cefaleia, apesar da existén-
cia de prova irrefutdvel em sentido contrério)

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por qualquer
um dos seguintes ou por ambos:
1. A cefaleia desenvolveu-se com ou apés o inicio do

delirio

2. A cefaleia melhorou apés remissao do delirio

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

Comentadrios:

Os delirios sdo crencas falsas e fixas, baseadas em infe-
réncias incorretas acerca da realidade, que sao firmemen-
te sustentadas apesar de provas 6bvias em contrério.
Podem envolver uma falsa convic¢do de que esta presente
uma doenca médica grave (exemplo: tumor cerebral ou
aneurisma) que causa a cefaleia, apesar de repetidamente
ser explicado e provado pelos profissionais competentes
que nao existe tal doenca.

Quando o doente desenvolve primeiro a cefaleia
(exemplo: uma das cefaleias primadrias classificadas na
Parte um da ICHD-3 beta) e depois desenvolve uma expli-
cacgao delirante para a cefaleia, tal como esta ser causada
por um tumor, apesar de ndo haver evidéncia médica que
suporte esta convicgao, a cefaleia pode nao ser atribuida a
perturbacdo psiquidtrica; em vez disso, a cefaleia deve ser
codificada como uma cefaleia primadria e ao paciente deve
ser dado o diagnoéstico adicional de perturbagdo delirante
de tipo somditico.
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Parte 3

Neuropatias cranianas dolorosas, outras dores
faciais e outras cefaleias

13. Neuropatias cranianas dolorosas e outras dores faciais
14. Outras cefaleias
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13. Neuropatias cranianas
dolorosas e outras dores faciais

13.1 Nevralgia do trigémio
13.1.1 Nevralgia do trigémio cldssica
13.1.1.1 Nevralgia do trigémio cldssica puramente
paroxistica
13.1.1.2 Nevralgia do trigémio cldssica com dor
facial persistente
13.1.2 Neuropatia trigeminal dolorosa
13.1.2.1 Neuropatia trigeminal dolorosa atribuida
a herpes zdster agudo
13.1.2.2 Neuropatia trigeminal p6s-herpética
13.1.2.3 Neuropatia trigeminal p6s-traumaética
dolorosa
13.1.2.4 Neuropatia trigeminal dolorosa atribuida
a placa de esclerose mdiltipla
13.1.2.5 Neuropatia trigeminal dolorosa atribuida
alesdo ocupando espaco
13.1.2.6 Neuropatia trigeminal dolorosa atribuida
a outra perturbacao
13.2 Nevralgia do glossofaringeo
13.2.1 Nevralgia do glossofaringeo cléssica
13.2.2 Nevralgia do glossofaringeo sintomatica
13.3 Nevralgia do nervo intermedidrio
13.3.1 Nevralgia do nervo intermédiario classica
13.3.2 Neuropatia do nervo intermédidrio atribuida
ao Herpes zdster
13.4 Nevralgia do occipital
13.5 Nevrite 6ptica
13.6 Cefaleia atribuida a isquémia do nervo motor ocular
13.7 Sindrome de Tolosa-Hunt
13.8 Sindrome oculo-simpético paratrigeminal (Raeder’s)
13.9 Neuropatia oftalmoplégica dolorosa recorrente
13.10 Sindrome do ardor bucal
13.11 Dor facial persistente idiopéatica
13.12 Dor neuropética central
13.12.1 Dor neuropatica central atribuida a Esclerose
Muiltipla
13.12.2 Dor central p6s- AVC

Introducao

A dor na cabeca e pescoco é mediada por fibras aferen-
tes dos nervos trigémio, intermedidrio, glossofaringeo,
vago e primeiras raizes cervicais através dos nervos occipi-
tais. A estimulacao destes nervos pela compressao, tracao,
exposicao ao frio ou outras formas de irritagdo ou por uma
lesdo nas vias centrais pode desencadear uma dor em gui-
nada ou constante sentida na drea inervada. A causa pode
ser evidente, tal como uma infecao por herpes zéster ou
uma alteracdo estrutural demonstrada por exames de
imagem, mas, em alguns casos, pode nao haver causa apa-
rente para a dor nevrélgica. As nevralgias do trigémio e do
glossofaringeo colocam alguns problemas de terminolo-
gia. Quando se comprova, na cirurgia, que a dor resulta da
compressdo do nervo por uma ansa vascular, a nevralgia
deve ser estritamente encarada como secunddria. Dado
que muitos doentes ndo sdo operados, é incerto se tém
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nevralgia primdria ou secunddria. Por esta razao, o termo
cldssica, em vez de primdria, tem sido aplicado aqueles
doentes com uma histéria tipica, mesmo quando uma
causa vascular possa vir a ser descoberta durante o curso
da doenca. O termo secunddria deve ser, entao, reservado
para aqueles doentes em quem foi demonstrado um neu-
rinoma ou uma lesao similar.

Definicées dos termos usados neste capitulo':

Dor: uma sensacdo desagradavel e uma experiéncia
emocional associada a uma lesdo tecidular atual ou
potencial.

Dor neuropética: Dor causada por uma lesdo ou doen-
ca do sistema nervoso somatossensorial central.

Dor neuropética central: Dor causada por uma lesdao
ou doenca do sistema nervoso somatossensitivo central.

Dor neuropética periférica: dor causada por uma lesao
ou doenga do sistema nervoso somatossensitivo periférico.

Neuropatia: Uma perturbacdo da fun¢do ou alteragao
patolégica num nervo ou nervos (num nervo: mononeu-
ropatia; em vdrios nervos: mononeuropatia mdultipla;
quando difusa e bilateral: polineuropatia). O termo neuro-
patia nao inclui neuropraxia, neurotemesis, sec¢do do
nervo, perturbacoes do nervo como resultado de um
impacto transitério como uma pancada, um estiramento
ou uma crise epilética (o termo neurogénico aplica-se a
dor atribuida a tais perturbacdes temporarias).

Nevralgia: dor na distribui¢ao do nervo ou nervos (uso
comum, sobretudo na Europa, frequentemente implica
uma qualidade paroxistica, mas o termo nevralgia ndo
deve ser reservado para dores paroxisticas).

Nota:
1. Internacional Association for the Study of Pain:
Taxonomia. URL:http://www-iasp-pain.org

13.1 Nevralgia do trigémio
Descricdo:

E um afegdo caracterizada por dor recorrente, unilate-
ral, tipo choque eléctrico, breve, de inicio e fim abruptos, e
limitada ao territério de distribuicao de uma ou mais divi-
soes do nervo trigémio e despertada por estimulos in6-
cuos. Pode desenvolver-se sem causa aparente ou ser o
resultado de outra perturbacao diagnosticada. Pode haver
ou ndo, adicionalmente, uma dor facial persistente de
intensidade moderada.

13.1.1 Nevralgia do trigémio classica
Termo previamente usado:
Tic douloureux.

Descricdo:
A nevralgia do trigémio desenvolve-se sem causa apa-
rente para além de compressao neurovascular.

Critérios de diagndstico:

A. Pelo menos trés episddios de dor facial unilateral preen-
chendo os critérios Be C
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B. Ocorrendo em uma ou mais divisdes do nervo trigémio
e sem irradiacdo para além da distribuicao do trigémio
C A dor tem, pelo menos, trés das seguintes quatro carac-
teristicas:
1. recorrente em acessos paroxisticos, durando de uma
fracdo de segundo a 2 minutos
2. intensidade grave
3. tipo choque elétrico, fisgada, facada ou guinada
4. desencadeada por estimulos inécuos no lado afetado
da face'
D. Nao hé défice neuroldgico?® clinicamente evidente
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Notas:

1. Alguns epis6dios podem ser ou parecer espontaneos,
mas deverd haver pelo menos trés que sao precipitados
para cumprirem os critérios.

2. Hipostesia ou hipoalgesia na regido do trigémio afetada
indica sempre lesdo axonal. Quando ambas estdo pre-
sentes, hd uma neuropatia trigeminal, sendo necessaria
uma investigacdo diagndstica exaustiva para excluir
casos sintomaticos. Ha alguns doentes com hiperalgesia
na regido dolorosa que ndo levardo necessariamente ao
diagnéstico de neuropatia trigeminal, porque pode refle-
tir um aumento da aten¢do do doente no lado doloroso.

Comentadrios:

Foi usado o termo cldssico em vez de primdrio, porque
estd de acordo com a evidéncia corrente, 13.1.1 Nevralgia
cldssica do trigémio é causada por compressao neuro-vas-
cular, mais frequentemente pela artéria cerebelosa supe-
rior. Aimagem (preferivelmente por RMN) deverd ser obti-
da para excluir causas secunddrias e, na maior parte dos
doentes, para demonstrar a compressdo neurovascular do
nervo trigémio.

Muitos doentes com 13.1.1 Nevralgia trigeminal cldssi-
ca tém memorizado o inicio da dor.

13.1.1. A Nevralgia trigeminal cldssica geralmente ini-
cia-se na segunda ou terceira divisdo do nervo. A dor
nunca se cruza para o lado oposto mas, pode, raramente,
ocorrer bilateralmente. Geralmente, a seguir a um paro-
xismo de dor, hd um periodo refratdrio durante o qual a
dor ndo pode ser despertada. Quando muito grave, a dor
pode provocar contracdo dos musculos da face do lado
afetado (tique doloroso). Discretos sintomas auton6mi-
cos, tais como lacrimejo e/ou olho vermelho, podem
estar presentes.

A duragao dos acessos de dor pode variar com o tempo
e estes tornarem-se cada vez mais prolongados e mais gra-
ves. Podem resultar em disfuncao psicossocial, afetando
significativamente a qualidade de vida e levando frequen-
temente a perda de peso.

Entre os paroxismos, muitos doentes estao assintoma-
ticos. Na subforma 13.1.1.2 Nevralgia do trigémio cldssica
com concomitante dor facial persistente na area afetada hd
uma dor de fundo prolongada.

13.1.1 A nevralgia do trigémio cldssica pode ser precedi-
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da por um periodo de dor continua atipica designada na
literatura por pré-nevralgia do trigémio.

13.1.1.1 Nevralgia do trigémio classica puramente
paroxistica
Descricado:

Nevralgia do trigémio sem dor facial persistente asso-
ciada.

Critérios de diagndstico:

A. Episddios recorrentes de dor facial unilateral preenchen-
do os critérios de 13.1.1 Nevralgia trigeminal cldssica

B. Sem dor facial persistente entre os epis6dios

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

Comentario:

13.1.1.1 Nevralgia trigeminal cldssica, puramente paro-
xistica, geralmente responde a farmacoterapia (especial-
mente carbamazepina ou oxcarbazepina), pelo menos ini-
cialmente.

13.1.1.2 Nevralgia trigeminal classica com dor facial
persistente
Termos previamente usados:

Nevralgia facial atipica; nevralgia trigeminal tipo 2.

Descricdo:
Nevralgia do trigémio com dor facial persistente asso-
ciada.

Critérios de diagndstico:

A. Episodios recorrentes de dor facial unilateral preen-
chendo os critérios para 13.1.1 Nevralgia trigeminal
classica

B. Dor facial persistente de intensidade moderada na area
afetada

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

Comentarios:

A 13.1.1.2 Nevralgia trigeminal cldssica com dor facial
persistente tem sido descrita como nevralgia trigeminal
atipica ou, recentemente, como nevralgia trigeminal tipo 2.

A sensibilizacao central pode explicar a dor facial per-
sistente. Mostrar uma compressao neurovascular na RMN
é menos provavel. A 13.1.1.2 Nevralgia trigeminal cldssica
com dor facial persistente responde mal ao tratamento
conservador e a intervencdo neurocirtirgica. E menos pro-
vavel que seja despertada por estimulos in6cuos.

13.1.2 Neuropatia trigeminal dolorosa
Descricdo:

Dor da cabega e/ou da face na distribuicdo de um ou
mais ramos do nervo trigémio, causada por qualquer
outra perturbacgdo indicativa de lesao neuronal. A dor é
muito varidvel na qualidade e intensidade de acordo com
a causa.
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13.1.2.1 Neuropatia trigeminal dolorosa
atribuida a herpes zéster agudo
Descrigéo:

Dor na cabeca ou na face, unilateral, na distribuicao de
um ou mais ramos do nervo trigémio, com menos de 3
meses de duracdo, causada por/e associada com outros
sintomas e/ou sinais clinicos de Herpes zdster agudo.

Critérios de diagndstico:
A. Dor na cabeca e/ou na face, unilateral, durando menos
de 3 meses e preenchendo o critério C
B. Qualquer um ou ambos os seguintes:
1. erupcao herpética que ocorreu no territério de um
nervo trigémio ou nos seus ramos
2. detecao por PCR do DNA do virus varicela-zoster no
LCR
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:
1. dor precedida de erupcao herpética por < 7 dias
2. dor localizada na distribuicdo do mesmo ramo ou
ramos do nervo trigémio
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentarios:

O Herpes zo6ster afeta o ganglio do nervo trigémio em
10-15% dos casos, com a divisao oftdlmica isoladamente
em cerca de 80% dos casos. E raro que a dor ndo seja segui-
da por uma erupcdo ou rash (zdster sine herpete). O diag-
néstico em tais casos é confirmado pela dete¢do por PCR
do DNA do virus varicela-zéster no LCR.

13.1.2.1 Neuropatia trigeminal dolorosa atribuida a
herpes zoster agudo é geralmente em guinada, ardor, lanci-
nante, acompanhada por alodinia cutanea.

O herpes oftalmico pode estar associado a paralisia dos
111, IV e VI nervos cranianos. O herpes zéster é comum em
doentes imunodeprimidos, ocorrendo em cerca de 10%
dos casos de linfoma e 25% dos doentes com linfoma de
Hodgkin.

13.1.2.2 Neuropatia trigeminal pés-herpética
Termos previamente usados:
Nevralgia trigeminal pés-herpética.

Descricado:

Cefaleia e/ou dor facial persistente ou recorrente
durante, pelo menos, 3 meses na distribui¢cdo de um ou
mais ramos do nervo trigémio, com alteracoes sensitivas
varidveis, causada por Herpes z6ster.

Critérios de diagndstico:

A. Dor na cabeca e/ou na face persistente ou recorrente
por = 3 meses e preenchendo o critério C

B. Histéria de Herpes zéster agudo afetando um ramo ou
ramos do nervo trigémio

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:
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1. dor que se desenvolve em relagao temporal com o
Herpes zdster agudo
2. dor localizada na distribuicdo do mesmo ramo ou
ramos do nervo trigémio
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentarios:

A seguir ao Herpes z6ster agudo, a nevralgia p6s-herpé-
tica é mais prevalente nos idosos.

A primeira divisao do nervo trigémio é mais frequente-
mente afetada na 13.1.2.2 Neuropatia trigeminal pos-her-
pética mas, a segunda e terceira divisoes podem também
ser envolvidas. Tipicamente a dor é tipo queimadura ou
ardor. O ardor nas dreas afetadas pode ser proeminente e
extremamente incomodativo. Anomalias sensitivas e alo-
dinia estao geralmente presentes no territério envolvido.
Cicatrizes pélidas ou levemente arroxeadas podem estar
presentes como sequelas da erupgao herpética.

13.1.2.3 Neuropatia trigeminal pés-traumatica
dolorosa
Termos previamente usados:

Anestesia dolorosa.

Codificados noutro lugar:

Aqui s3o descritas as neuropatias p6s-traumaéticas
dolorosas; a maior parte das agressdes do nervo trigémio
nao resultam em dor e por isso nao tém lugar na ICHD-3
beta.

Descricado:

Dor facial ou oral unilateral surgindo apés um trauma-
tismo do nervo trigémio, com outros sintomas e/ou sinais
clinicos de disfuncao do nervo trigémio.

Critérios de diagndstico:
A. Dor unilateral facial e/ou oral preenchendo o critério C
B. Histéria de um evento traumdtico' do nervo trigémio,
com sinais de evidéncia clinica positiva (hiperestesia/alo-
dinia) e/ou negativa (hipostesia, hipoalgesia) de disfun-
¢do do nervo trigémio
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:
1. dor localizada na distribuicao do mesmo nervo trigé-
mio
2.a dor desenvolve-se dentro de 3-6 meses ap6s o
evento traumadtico
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Nota:
1. O evento traumadtico pode ser mecanico, quimico, tér-
mico ou causado por radiacao.

Comentario:

A duracdo da dor varia amplamente, de paroxistica a
constante, e pode ser mista. A neuropatia pode aparecer
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mais de 3 meses depois de uma lesdo ganglionar induzida
por radiagao.

13.1.2.4 Neuropatia trigeminal dolorosa atribuida a
uma placa de esclerose multipla
Descricado:

Dor unilateral na face e/ou na cabeca, na distribuicao
do nervo trigémio e com caracteristicas de nevralgia trige-
minal cldssica, induzida por uma placa de esclerose miul-
tipla afetando a raiz do nervo trigémio e associada a outros
sintomas e/ou sinais clinicos de esclerose multipla.

Critérios de diagndstico:

A. Dor da face e/ou da cabeca com as caracteristicas de
13.1.1 Nevralgia trigeminal cldssica com ou sem dor
facial persistente, mas ndo necessariamente unilateral

B. Esclerose Multipla (EM) diagnosticada

C.Uma placa de EM afetando a raiz do nervo trigémio,
demonstrada por RMN ou por estudos eletrofisiologi-
cos de rotina (Reflexo do pestanejo ou potenciais evo-
cados trigeminais) indicando compromisso do nervo
trigémio afetado

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

Comentadrios:

Estudos correntes indicam que cerca de 7% dos doen-
tes com EM tém uma sindrome que é similar a 13.1.1
Nevralgia trigeminal cldssica. Contudo, sintomas de
nevralgia trigeminal sdo muito raramente uma forma de
apresentacdo da EM.

Sintomas de 13.1.2.4 Neuropatia trigeminal dolorosa
atribuida a placa de esclerose miiltipla tém maior probabi-
lidade de serem bilaterais do que os de 13.1.1 Nevralgia
trigeminal cldssica.

Doentes com 13.1.2.4 Neuropatia trigeminal dolorosa
atribuida a placa de esclerose miiltipla beneficiam menos
com intervencoes farmacolégicas do que aqueles que tém
13.1.1 Nevralgia trigeminal cldssica.

13.1.2.5 Neuropatia trigeminal dolorosa atribuida a
lesdo ocupando espago
Descrigdo:

Dor unilateral na face e/ou na cabeca na distribuicao
do nervo trigémio e com as caracteristicas da nevralgia tri-
geminal clédssica, induzida pelo contacto da lesdo ocupan-
do espaco com o nervo trigémio afetado.

Critérios de diagndstico:

A. Dor da face e/ou da cabeca com as caracteristicas de
13.1.1 Nevralgia trigeminal cldssica com ou sem dor
facial persistente e preenchendo o critério C

B. Uma lesdo ocupando espaco e contacto entre a lesdo e o
nervo trigémio afetado foram demonstrados por imagem

C. A dor desenvolveu-se ap6s ocorrer o contacto entre a
lesdo e o nervo trigémio ou levou a sua descoberta

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

Os doentes com 13.1.2.5 Neuropatia trigeminal doloro-
sa atribuida a lesdo ocupando espago tém sinais sensitivos
detetdveis clinicamente ou anomalias eletrofisiolégicas.

13.1.2.6 Neuropatia trigeminal dolorosa atribuida a

outra perturbacao

Critérios de diagndstico:

A. Dor da face e/ou da cabeca com as caracteristicas de
13.1.1 Nevralgia trigeminal cldssica com ou sem dor
facial persistente, mas nao necessariamente unilateral

B. Diagnosticada uma perturbacao, diferente da descrita
acima, mas conhecida como sendo capaz de causar
neuropatia trigeminal dolorosa

C. Dor que se desenvolveu ap6s o inicio da perturbagao ou
levou a sua descoberta

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

13.2 Nevralgia do glossofaringeo
Termos previamente utilizados:
Nevralgia vagoglossofaringea.

Descricdo:

Uma dor unilateral, intensa, transitéria, tipo guinada
sentida no ouvido, na base da lingua, na fossa amigdalina
e/ou préximo do dngulo da mandibula. Geralmente pro-
vocada pelo deglutir, falar e/ou tossir e que pode recidivar
e desaparecer da mesma forma que a nevralgia do trigé-
mio cléssica.

Critérios de diagndstico:

A. Pelo menos 3 epis6dios de dor unilateral preenchendo
os critérios Be C

B. Dor localizada na parte posterior da lingua, fossa amig-
dalina, faringe, préximo do angulo da mandibula e/ou
no ouvido

C. Dor que tem pelo menos trés das seguintes caracteris-
ticas:
1.recorrendo em acessos paroxisticos, de alguns

segundos a 2 minutos

2. intensidade grave
3. como guinada, lancinante, cortante
4. precipitada pelo deglutir, tossir, falar ou bocejar

D. Sem défices neuroldgicos clinicos evidentes

E. N@o melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentadrios:

13.2 Nevralgia do glossofaringeo é sentida na distribui-
¢ao dos ramos do nervo glossofaringeo, assim como nos
ramos laringeo e auricular do nervo vago. Semanas a
meses antes do seu desenvolvimento, podem ser experi-
mentadas sensa¢des desagradaveis nas areas afetadas.

13.2 Nevralgia do glossofaringeo é menos grave do que
a 13.1.1 Nevralgia do trigémio cldssica, mas pode ser sufi-
cientemente m4 para os doentes, por perda de peso. Estas
duas perturbagdes podem ocorrer juntas.
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Em casos raros, os episédios de dor estdo associados a
sintomas vagais tais como tosse, voz nasalada, bradicardia
e/ou sincope. Alguns autores propuseram distinguir a
neuropatia em subtipos vagal, faringeo e otalgico e sugeri-
ram usar o termo de nevralgia vagoglossofaringea, quando
a dor é acompanhada por assistolia, convulsoes e sincope.

A imagem pode mostrar compressao neurovascular do
nervo glossofaringeo. H4 relatos isolados de neuropatia
glossofaringea causada por traumatismo cervical, esclero-
se multipla, tumores amigdalinos ou regionais, tumores
do angulo pontocerebeloso e malformagdo de Arnold-
Chiari.

13.2 Nevralgia do glossofaringeo geralmente responde,
pelo menos inicialmente, a farmacoterapia, especialmen-
te a antiepiléticos. Tem sido sugerido que a aplicacdo de
anestésicos locais na parede da faringe e na amigdala
podem impedir as crises por algumas horas.

13.3 Nevralgia do nervo intermediario
(nervo facial)
Descrigdo:

Uma perturbacdo rara caracterizada por paroxismos
breves de dor, sentida profundamente no canal auditivo,
irradiando, por vezes, para a regido parieto-occipital. Pode
desenvolver-se sem causa aparente ou como complicagdo
de Herpes zo6ster.

13.3.1 Nevralgia classica do nervo
intermediario
Descricdo:

A nevralgia do nervo intermedidrio desenvolve-se sem
causa aparente.

Critérios de diagndstico:
A. Pelo menos 3 acessos de dor unilateral preenchendo os
critérios Be C
B. Dor localizada no canal auditivo, por vezes irradiando
para a regido parieto- occipital
C. Dor que tem pelo menos trés das seguintes quatro cara-
teristicas:
1. recorrendo em acessos paroxisticos durando alguns
segundos ou minutos
2. intensidade grave
3. tipo guinada,lancinante, cortante
4. precipitada pela estimulacdo de dreas gatilho na
parede posterior do canal auditivo e/ou regido peri-
auricular
D. Sem défices neurolégicos clinicos evidentes
E. Ndo melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta

Comentarios:

Perturbagdes de lacrimejo, salivacdo e/ou do paladar
podem acompanhar a dor da 13.3.1 Nevralgia cldssica do
nervo intermedidrio. Face a inervagdo complexa e sobre-
ponivel do ouvido externo, e derivando dos nervos trigé-
mio (nervo auriculo-temporal), facial (nervo intermedié-
rio), glossofaringeo, vago e segundo nervo raquidiano, a
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atribuicdo da nevralgia a um tnico nervo pode nao ser
f4cil nesta regido do corpo, se nao for visualizado um con-
tacto neurovascular especifico.

A dor da 13.3.1.1 Nevralgia cldssica do nervo interme-
didrio pode resultar em efeitos psicolégicos e perturbar
significativamente a qualidade de vida dos doentes.

13.3.2 Neuropatia secundaria do nervo
intermedidrio atribuida a Herpes zéster agudo
Termos previamente usados:

Sindrome de Ramsay-Hunt.

Descricdo:

Dor unilateral sentida profundamente no canal auditi-
vo, irradiando, por vezes, para a regido parieto-occipital,
associada a parésia facial e causada por Herpes zéster do
nervo intermediario.

Critérios de diagnédstico:

A. Dor facial unilateral preenchendo o critério C

B. Erupcdo herpética que ocorreu no ouvido e/ou mucosa
oral, no territério do nervo intermediario

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:
1. dor precedendo a erupcao herpética por < 7 dias
2. dor localizada na distribuicdo do nervo intermedia-

rio

D. Aspetos clinicos de parésia facial periférica

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

Comentarios:

As causas mais frequentes de neuropatia secundaria do
nervo intermedidrio é o Herpes zdéster. Muito poucos casos
foram descritos resultantes de outras perturbacoes, tais
como compressdo neurovascular e ha raros casos familia-
res associados a nevralgia occipital.

Na sindrome de Ramsey-Hunt, lesdes no ouvido e
mucosa oral acompanhadas de parésia facial sao patogno-
monicas, mas a descricao original apontava para sintomas
adicionais tais como vertigens,acufenos, perturbacées
acusticas e nauseas.

13.3.2 Neuropatia secunddria do nervo intermedidrio
atribuida a Herpes zoster agudo deverd ser tratada com
cortisona e aciclovir, o mais cedo possivel.

13.4 Nevralgia occipital
Descricdo:

Dor unilateral ou bilateral paroxistica, tipo fisgada ou
guinada lancinante, na parte posterior do couro cabeludo,
na distribuicdo do grande, pequeno e terceiro nervos occi-
pitais, por vezes acompanhada de diminui¢cdo da sensa-
¢do ou disestesias na area afetada e geralmente associada
a hipersensibilidade do(s) nervo(s) envolvido(s).

Critérios de diagndstico:

A. Dor unilateral ou bilateral preenchendo os critérios de
BaE
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B. Dor localizada na distribuicao do grande, pequeno e/ou
terceiro nervos occipitais
C. Dor com duas das seguintes trés caracteristicas:
1. recorrente em acessos paroxisticos, durando de
alguns segundos a minutos
2. intensidade grave
3. lancinante, em guinada, cortante
D. Dor associada a ambos os seguintes aspetos:
1. disestesias e/ou alodinia aparente durante estimula-
¢do indcua do cabelo e/ou couro cabeludo
2. qualquer um ou ambos os seguintes:
a) hipersensibilidade nos ramos dos nervos afetados
b) pontos gatilho na emergéncia do grande nervo
occipital ou em dreas de distribuicdo de C2
E.Dor interrompida temporariamente pelo bloqueio
anestésico do nervo afetado
E Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentarios:

A dor da 13.4 Nevralgia occipital pode atingir a area
fronto-orbitdria através das conexdes interneuronais no
ntcleo trigémino- espinal.

13.4 Nevralgia occipital devera ser distinguida da dor
referida ao occipital proveniente das articulacdes atlanto-
axial ou zigomato-apofisarias superiores ou de pontos
dolorosos dos miusculos cervicais ou das suas insergoes.

13.5 Nevrite optica
Termos previamente usados:
Nevrite retrobulbar.

Descricdo:

Dor por trds de um olho ou de ambos os olhos por des-
mieliniza¢cdo do nervo 6ptico e acompanhada de perda de
visdo central.

Critérios de diagndstico:
A. Dor unilateral ou bilateral preenchendo o critério C
B. Evidéncia clinica, eletrofisiolégica, imagioldgica e/ou
laboratorial confirmando a presenca de nevrite 6ptica
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:
1. cefaleia que se desenvolveu em relacao temporal
com a nevrite 6ptica
2. cefaleia que tem qualquer ou ambos os seguintes
aspetos:
a) localizagdo retro-orbitdria, orbitdria, frontal e/ou
temporal
b) agravada pelo movimento dos olhos
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentadrios:

A 13.5 Nevrite éptica é frequentemente uma manifesta-
¢do de esclerose multipla. A dor pode preceder a perturba-
¢do da visdo. Séries clinicas referem a prevaléncia de cerca
de 90% de dor de cabeca na nevrite 6ptica.
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H4 uma alta incidéncia (90%) de dor com os movimen-
tos oculares, quando hd uma hiperintensidade no seg-
mento orbital do nervo 6ptico na RMN craniana e uma
alta probabilidade (70%) de ndo haver dor, quando ndo hd
hiperintensidade.

13.6 Cefaleia atribuida a paralisia isquémica
do nervo motor ocular comum
Descricdo:

Dor unilateral peri-orbitaria e/ou frontal causada por e
associada a outros sintomas e/ou sinais clinicos de paresia
isquémica do III, IV ou VI nervos cranianos ipsilaterais.

Critérios de diagndstico:
A. Dor unilateral preenchendo o critério C
B. Dados clinicos e imagiolégicos confirmando um parali-
sia isquémica do nervo motor ocular
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:
1. cefaleia que se desenvolveu em relacdo temporal
com a paralisia do nervo motor ocular
2. cefaleia localizada a volta do olho e sobrancelha ipsi-
lateral
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentadrios:

A maior parte das paralisias do nervo motor ocular sdo
dolorosas, ndo obstante a presenca ou auséncia de diabe-
tes. 13.6 Cefaleia atribuida a paralisia isquémica do nervo
motor ocular pode ocorrer antes ou em simultdneo com o
inicio da diplopia.

A dor é mais frequente em doentes com parésias do III
nervo, menos nas parésias do VI nervo e ainda menos fre-
quente nos casos de paralisia do IV nervo.

13.7 Sindrome de Tolosa-Hunt
Descricdo:

Dor orbitdria unilateral associada a parésia de um ou
mais dos III, IV e/ou VI nervos cranianos causada por uma
inflamacdo granulomatosa no seio cavernoso, fissura orbi-
taria superior ou érbita.

Critérios de diagndstico:
A. Dor unilateral preenchendo o critério C
B. Ambos os seguintes:

1. inflamacdo granulomatosa do seio cavernoso, fissura
orbitdria superior ou 6rbita, demonstrada por RMN
ou bi6psia

2. parésia de um ou mais dos III, IV e/ou VI nervos cra-
nianos ipsilaterais

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:

1. cefaleia que precedeu a parésia dos III, IV e/ou VI
nervos por < 2 semanas ou se desenvolveu com ela

2. cefaleia localizada a volta do olho e sobrancelha ipsi-
lateral

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

Alguns casos publicados de 13.7 Sindrome de Tolosa-
Hunt tém envolvimento adicional do V nervo (geralmente
a primeira divisdo) ou do nervo 6ptico, VII ou VIII nervos.
A inervacdo simpdtica da pupila estd ocasionalmente afe-
tada. Esta sindrome tem sido causada por material granu-
lomatoso no seio cavernoso, fissura orbital superior ou
orbita em alguns casos biopsados.

E necessdrio um seguimento cuidadoso para excluir
outras causas de oftalmoplegia dolorosa tais como tumo-
res, vasculites, meningite basal, sarcoidose ou diabetes
mellitus.

Dor e parésia da 13.7 Sindrome de Tolosa-Huntresolvem,
quando tratadas adequadamente com corticosteroides.

13.8 Sindrome oculo-simpatica
paratrigeminal (Raeder's)
Descrigdo:

Dor unilateral constante, na distribuicao da divisao
oftdlmica do nervo trigémio, estendendo-se, por vezes,
para a divisdo maxilar, acompanhada por sindrome de
Horner e causada por uma perturbacdo na fossa craniana
meédia ou da artéria carétida (ipsilateral).

Critérios de diagndstico:
A. Dor unilateral constante preenchendo o critério C
B. Imagem evidenciando uma doenca subjacente ou na
fossa craniana média ou na artéria carotidea ipsilateral
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:
1. cefaleia que se desenvolveu em relagdao temporal
com o inicio da perturbacao subjacente
2. cefaleia que tem qualquer um ou ambos os seguintes
aspetos:

a) localizada na distribuicao da divisdo oftdlmica do
nervo trigémio com ou sem difusdo para a divisao
maxilar

b) agravada pelos movimentos oculares

D. Sindrome de Horner ipsilateral
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3.

Comentario:

A descricao original de 13.8 Sindrome paratrigeminal
oculo-simpdtica (Raeder’s) foi 1til, porque o envolvimento
das fibras simpéticas oculo-pupilares indicava uma lesao
da fossa craniana média. E considerado como um exemplo
classico da metodologia andtomo-clinica do inicio do
século XX. Se o termo sindrome de Raeder deverd ser usado
hoje em dia é tema de intenso debate, mas a sindrome de
Horner dolorosa é ainda considerada por alguns autores
como uma indicagao ttil para o diagndéstico duma lesdo da
fossa craniana média ou de disseccao da artéria cardtida.

13.9 Neuropatia oftalmoplégica
dolorosa recorrente
Termo usado previamente:

Enxaqueca oftalmoplégica.
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Descricdo:
Epis6dios repetidos de parésia de um ou mais nervos
motores oculares (geralmente o III) com cefaleia ipsilateral.

Critérios de diagndstico:

A. Pelo menos duas crises preenchendo o critério B

B. Dor unilateral acompanhada por parésia ipsilateral de
um, dois ou todos os trés nervos oculares motores

C. Foi excluida, por investigacdo apropriada, uma lesao
orbitdria, para-selar ou da fossa posterior

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

Comentarios:

O antigo e inapropriado termo enxaqueca oftalmoplé-
gica foi rejeitado, porque esta sindrome nao é migranosa,
mas antes uma neuropatia dolorosa recorrente.

Dados recentes sugerem que a cefaleia pode desenvol-
ver-se até 14 dias antes da parésia ocular. Pode ser
demonstrado por RMN adelgacamento do nervo ou hipe-
rintensidade com gadolinio. O tratamento com corticoste-
roides é benéfico em alguns doentes.

13.10 Sindrome do ardor bucal
(Burning mouth syndrome)
Termos previamente usados:

Estomatodinia ou glossodinia quando confinada a lin-
gua.

Descricado:

Um ardor intra-oral ou sensacao disestésica, recorren-
do diariamente por mais de duas horas, durante mais de 3
meses, sem lesoes causais clinicamente evidentes.

Critérios de diagndstico:

A. Dor oral preenchendo os critérios B e C

B. Recorrendo diariamente por> 2 horas por dia em> 3
meses

C. A dor tem ambas as seguintes caracteristicas:
1. ardor
2. sentida superficialmente na mucosa oral

D. A mucosa oral tem aspeto normal e o exame clinico,
incluindo testes sensitivos, é normal

E. N@o melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentarios:

A dor de 13.10 Sindrome do ardor bucal é geralmente
bilateral e de intensidade varidvel. O local mais comum é
a ponta da lingua. Pode ocorrer secura da boca subjetiva,
disestesias e alteracdo do paladar.

H4 uma elevada prevaléncia feminina, na menopausa,
e alguns estudos mostram comorbilidade psicossocial e
psiquidtrica. Estudos de Investigacao laboratorial e ima-
gioldgica, recentes, tém indicado alteracdes no sistema
nervoso central e periférico.

Se uma sindrome de ardor bucal atribuida a uma per-
turbagdo local (candidiase, liquen plano, hipossalivacao)
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ou sistémica (induzida por medicacao, anemia, deficiéncia
em vitamina B12 ou 4cido félico, sindrome de Sjogren,
diabetes) deve ser considerada como uma entidade distin-
ta, é assunto em debate. A evidéncia corrente nao justifica
a sua inclusao nem sequer no Apéndice.

13.11 Dor facial persistente idiopatica
Termos previamente usados:
Dor facial atipica.

Descrigdo:

Dor facial e/ou oral persistente com variadas apresen-
tacdes, mas recorrendo diariamente mais de duas horas,
durante mais de trés meses, na auséncia de défices neuro-
légicos clinicos.

Critérios de diagndstico:
A. Dor facial e/ou oral preenchendo os critérios B e C
B. Recorrendo diariamente por > 2 horas por dia, em > 3
meses
C. A dor tem ambas as seguintes caracteristicas:
1. mal localizada e ndo seguindo a distribuicdo de um
nervo periférico
2. tipo moinha, ardor, mordente
D. O exame clinico neuroldgico é normal
E. Uma causa dentdria foi excluida por investigacao apro-
priada
E Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentarios:

Uma grande variedade de palavras sdo usadas para
caracterizar a 13.11 Dor facial persistente idiopdtica, sendo
mais frequentemente descrita como mordente, uma moi-
nha, um ardor.

Pode ter exacerbacdes agudas e ser agravada pelo
stress. A dor pode ser descrita quer como profunda, quer
como superficial. Com o tempo, pode irradiar para uma
drea mais ampla da regido cranio-cervical.

13.11 Dor facial persistente idiopdtica pode (ser comor-
bida) estar acompanhada por outras condicdes, tais como
dor crénica disseminada e sindrome do colon irritavel.
Para além disso, apresenta altos niveis de comorbilidade
psiquiétrica e incapacidade psicossocial.

Parece haver um continuum entre a 13.11 Dor facial
persistente idiopdtica induzida por traumatismo insignifi-
cante e a 13.1.2.3 Neuropatia trigeminal pds-traumdtica
dolorosa causada obviamente por uma agressao significa-
tiva dos nervos periféricos. A 13.11 Dor facial persistente
idiopdtica pode surgir de uma operacdo minor ou agres-
sdo na face, maxilar, dentes e gengivas, mas persistir ap6s
a cura do evento lesivo inicial e sem qualquer causa local
demonstravel. Contudo, testes neurofisiolégicos e neu-
ropsicolégicos podem demonstrar anomalias sensitivas.

O termo odontalgia atipica tem-se aplicado a uma dor
continua em um ou mais dentes ou numa cavidade denta-
ria ap6s a extracao, na auséncia de qualquer causa dentdria
comum. Esta pensa-se que seja uma subforma de 13.11 Dor
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facial persistente idiopdtica, embora mais localizada, a
idade média de inicio é mais jovem e a distribui¢do por
género estd mais equilibrada. Baseado na histéria de trau-
matismo, odontalgia atipica pode também ser uma subfor-
ma de 13.1.2.3 Neuropatia trigeminal pos-traumdtica dolo-
rosa. Estas subformas, se existem, nao foram suficiente-
mente estudadas para se proporem critérios de diagndstico.

13.12 Dor neuropatica central
Descrigao:

Dor cranio-cervical unilateral ou bilateral com apre-
sentacao variavel, com ou sem altera¢des sensitivas de ori-
gem central. Dependendo da causa, pode ser constante ou
remitente e recidivante.

13.12.1 Dor neuropatica central atribuida a
esclerose multipla
Descricado:

Dor cranio-cervical unilateral ou bilateral com apre-
sentacao varidvel, com ou sem alteracdes sensitivas, atri-
buidas a lesdo desmielinizante das conexdes ascendentes
centrais do nervo trigémio numa pessoa com esclerose
multipla. Geralmente, remite e recidiva.

Critérios de diagndstico:

A. Dor da cabeca e/ou da face preenchendo o critério C

B. Esclerose Muiltipla diagnosticada, com demonstragao
por RMN de lesao desmielinizante no tronco cerebral
ou nas projecdes ascendentes do nucleo trigeminal

C. A dor desenvolveu-se em relacao temporal com a lesao
desmielinizante ou levou a sua descoberta

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

Comentadrios:

Anomalias sensitivas ndo dolorosas (geralmente dises-
tesias mas também hipostesia, anestesia, hipoalgesia,
parestesias, etc.) podem coexistir com dor na 13.12.1 Dor
neuropdtica central atribuida a esclerose multipla.

A dor pode ser paroxistica como na 13.1.2.4 Neuropatia
trigeminal dolorosa atribuida a placa de esclerose multi-
pla, ou continua.

13.12.2 Dor central pés-AVC
Descricdo:

Dor na face e/ou na cabeca, geralmente unilateral, com
apresentacdes variadas envolvendo partes ou toda a regiao
cranio-cervical e associada a alteracoes da sensibilidade,
causada por AVC e manifestando-se até 6 meses, apoés a
ocorréncia deste. Ndo é explicdvel por uma lesdao do nervo
trigémio periférico ou de outro nervo craniano ou cervical.

Critérios de diagndstico:

A. Dor da cabeca e/ou da face preenchendo o critério C

B. Ocorréncia de enfarte isquémico ou hemorrdgico

C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:

323 Edigdo - Traducdo Portuguesa - 2014



1. dor que se desenvolveu dentro de 6 meses ap6s um AVC
2. imagem (geralmente RMN) demonstrativa de uma
lesdo vascular num local apropriado
D. Ndo melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-
3 beta.

Comentadrios:

13.12.2 Dor central pés-AVC é atribuida a uma lesao das
projecdes ascendentes do nucleo trigeminal. As vias espi-
nho-talamicas cervicais e o processamento cortical
podem também desempenhar um papel significativo.

Por isso, os sintomas podem também envolver o tronco
e os membros do lado afetado.

A dor cranio-cervical que se segue a uma lesao talami-
ca faz parte de uma hemissindrome. Com lesdes bulbares
laterais, a dor hemifacial pode ocorrer isoladamente mas,
é mais frequentemente acompanhada por hemidisestesia
cruzada.
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14. Outras cefaleias

14.1 Cefaleia nao classificada noutro local
14.2 Cefaleia nao especificada

Introducao

A fim de tornar esta classificacdo exaustiva, existem,
em casos particulares, subcategorias para entidades que
cumprem todos, exceto um dos critérios de diagnéstico de
uma cefaleia especifica. Ainda assim, podem existir cefa-
leias que ndo se enquadram em nenhum dos capitulos
existentes, porque estdo a ser descritas pela primeira vez
ou porque simplesmente nao existe informacao disponi-
vel suficiente. Este capitulo é dedicado a estes tipos e sub-
tipos de cefaleias.

14.1 Cefaleia nao classificada noutro
local
Termo previamente utilizado:

Cefaleia nao classificada.

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia com aspetos caracteristicos sugerindo ser uma
entidade diagnéstica tnica

B. Nao cumpre os critérios para nenhuma das cefaleias
descritas anteriormente.

Comentario:

Vérios novos tipos de cefaleias foram descritos, pela
primeira vez, entre a primeira edigdo da Classificagdo
Internacional das Cefaleias e esta terceira edicdo. Prevé-se
que havera mais entidades ainda por descrever. Tais cefa-
leias, até que sejam classificadas, poderdo ser codificadas
como 14.1 Cefaleia ndo classificada noutro local.
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14.2 Cefaleia nao especificada
Termo previamente utilizado:
Cefaleia nao classificada.

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia que estd ou esteve presente

B. Nao estd disponivel informacdo suficiente que permita
classificar a cefaleia nalgum grupo desta classificacao.

Comentario:

E evidente que se tem de fazer algum diagnéstico a um
grande numero de doentes relativamente aos quais existe
muito pouca informacao disponivel, permitindo apenas
afirmar que eles tém uma cefaleia, mas ndo qual o tipo de
cefaleia. Tais doentes sdo codificados como 14.2 Cefaleia
ndo especificada. Contudo, este c6digo nunca deve ser uti-
lizado como desculpa por ndo se obter informacdo deta-
lhada sobre a cefaleia, quando tal informacao esta dispo-
nivel. Deverad ser utilizado apenas nas situagoes em que tal
informacdo ndo pode ser obtida ou porque o doente mor-
reu ou estd incapaz de comunicar ou ndo se encontra
acessivel.
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Apéndice

A1l. Enxaqueca

A2. Cefaleias tipo tensao (critérios alternativos)

A3. Cefaleias trigémino-autondmicas

A4. Outras cefaleias primarias

A5. Cefaleias atribuidas a traumatismo da cabeca e/ou do pescoco
AG6. Cefaleias atribuidas a perturbacdo vascular craniana ou cervical
A7. Cefaleias atribuidas a perturbacao intracraniana nao-vascular
A8. Cefaleias atribuidas a uma substancia ou a sua privacao

A9. Cefaleias atribuidas a infecao

A10. Cefaleias atribuidas a uma perturbacao da homeostasia

A11. Cefaleias ou dores faciais atribuidas a uma perturbacao do
cranio, pescoco, olhos, ouvidos, nariz, seios perinasais, dentes,
boca ou outras estruturas faciais ou cervicais

A12. Cefaleias atribuidas a perturbacao psiquiatrica
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Enxaqueca

Enxaqueca sem aura
Enxaqueca sem aura, menstrual pura
Enxaqueca sem aura relacionada com
a menstruacao
Enxaqueca sem aura ndo-menstrual

Enxaqueca com aura (critérios alternativos)
Enxaqueca com aura tipica (critérios
alternativos)

Enxaqueca crénica (critérios alternativos)
Enxaqueca crénica com periodos sem
cefaleia
Enxaqueca crénica com cefaleia conti-
nua

Complicacoes da enxaqueca
Estado de aura de enxaqueca

Sindromes episédicas que podem estar

associadas a enxaqueca
Coélica infantil
Hemiplegia alternante da infancia
Enxaqueca vestibular

Cefaleia tipo tensao (critérios alternativos)

Cefaleias trigémino-autonémicas (TAC’s)

Cefaleias trigémino-autondémicas indife-

renciadas

Outras cefaleias primarias

Epicrania fugaz

Cefaleia atribuida a lesdo ou traumatismo

cranio-encefdlico e/ou cervical

Cefaleia aguda atribuida a lesao traumati-

ca cranio-encefélica

Cefaleia aguda de inicio tardio atri-

buida a lesdo traumética cranio-

encefdlica moderada ou grave

Cefaleia aguda de inicio tardio atri-

buida a lesdo cranio-enceflica ligeira

Cefaleia persistente atribuida a lesao trau-

madtica cranio-encefélica

Cefaleia persistente de inicio tardio

atribuida a lesdo traumdtica cra-

nio-encefélica moderada ou grave

Cefaleia persistente de inicio tardio

atribuida a lesdo traumdtica cra-

nio-encefélica ligeira

Cefaleia atribuida a radio-cirurgia ao

cérebro

Cefaleia aguda atribuida a outra lesdo ou

outro traumatismo cranio-encefélico e/ou

cervical

Cefaleia persistente atribuida a outra lesdo

ou outro traumatismo cranio-encefélico

e/ou cervical

Cefaleia atribuida a perturbacao vascular

craniana ou cervical

Cefaleia persistente atribuida a perturba-

¢ao vascular craniana ou cervical no pas-

sado
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niana ndo vascular
Cefaleia atribuida a crise epilética
Cefaleia pds eletroconvulsivoterapia
Cefaleia persistente atribuida a perturba-
¢do intracraniana nao vascular antiga
Cefaleia atribuida a uma substéincia ou a
sua privacao
Cefaleia persistente atribuida ao uso ou a
exposicdo a uma substancia no passado
Cefaleia atribuida a infecao
Cefaleia atribuida a infecdo intracraniana
Cefaleia persistente atribuida a infe-
¢do intracraniana ftingica ou outra
infecdo parasitdria no passado
Cefaleia atribuida a outra lesdo infecio-
sa ocupando espago
Cefaleia atribuida a infecao por virus de
imunodeficiéncia humana (HIV)
Cefaleia atribuida a perturbacdo da
homeostasia
Cefaleia e/ou dor no pescoco atribuida a
hipotensao ortostdtica (postural)
Cefaleia atribuida a outra perturbacao da
homeostasia
Cefaleia atribuida a viagem no espago
Cefaleia atribuida a outras perturba-
¢oes metabolicas ou sistémicas
Cefaleia persistente atribuida a perturba-
¢do da homeostasia no passado
Cefaleia ou dor facial atribuida a pertur-
bacao do cranio, pescoco, olhos, ouvidos,
nariz, seios peri-nasais, dentes, boca ou
outra estrutura facial ou cervical
Cefaleia atribuida a perturbacdo do pescogo
Cefaleia atribuida a radiculopatia cer-
vical superior
Cefaleia atribuida a dor miofascial cervical
Cefaleia atribuida a perturbagdo do nariz e
seios peri-nasais
Cefaleia atribuida a perturbacdo da
mucosa nasal, cornetos ou septo nasal
Cefaleia atribuida a perturbacdo psiquia-
trica
Cefaleia atribuida a perturbacao depressiva
Cefaleia atribuida a perturbacdo de ansie-
dade de separacdo
Cefaleia atribuida a perturbacao de panico
Cefaleia atribuida a fobia especifica
Cefaleia atribuida a perturbacdo de ansie-
dade social (fobia social)
Cefaleia atribuida a perturbacdo de ansie-
dade generalizada
Cefaleia atribuida a perturbacio de stress
pos-traumaético
Cefaleia atribuida a perturbacao de stress
aguda
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Introducao

Um apéndice foi adicionado, pela primeira vez, na
segunda edicao da Classificacdo Internacional de Cefaleias
(ICHD-II). Teve vérios objetivos que se mantém na ICHD-
3 beta.

O primeiro objetivo do Apéndice é apresentar critérios
de investigacdo para um nimero de novas entidades que
ndo foram suficientemente validadas pela investigacao
conduzida até entdo. A experiéncia dos especialistas da
Comissao de Classificacdo e as publicacdes de qualidade
varidvel sugerem que héd ainda um ndmero de entidades
de diagnéstico que se acredita que sdo reais mas para as
quais é necessdrio que melhor evidéncia cientifica vemha
a ser apresentada antes que possam vir a ser formalmente
aceites.

Entdo, tal como aconteceu entre a ICHD-II e a ICHD-3
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beta, antecipamos que algumas perturbacées hoje no
apéndice serdo transferidas para o corpo principal da clas-
sificacdo na préxima versao.

Em alguns lugares o Apéndice apresenta conjuntos de
critérios de diagnoéstico alternativos aos do corpo princi-
pal da classificacao. Isto surge também porque a experién-
cia clinica e alguma evidéncia publicada sugere que os cri-
térios alternativos podem ser preferiveis mas, a comissao
ainda ndo semtiu que a evidéncia seja suficiente para
mudar a classificagao principal.

Finalmente, o Apéndice é usado como o primeiro passo
na eliminagao de perturbacdes historicamente incluidas
como entidades de diagnéstico em edi¢des nateriores da
ICHD mas, para as quais, nao ha ainda suficiente evidén-
cia publicada.
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Al. Enxaqueca

A1.1 Enxaqueca sem aura

A1.1.1 Enxaqueca sem aura menstrual pura

Critérios de diagndstico:

A. Episédios, em mulher menstruada,' cumprindo os cri-
térios para 1.1 Enxaqueca sem aura e o critério B abaixo

B. Em pelo menos trés ciclos consecutivos, hd evidéncia
documentada e registada prospectivamente de episo-
dios, ocorrendo exclusivamente no dia 1+2 (ou seja,
dias -2 a +3)* da menstruacdo,’ em pelo menos dois de
trés ciclos menstruais e ndo em outros momentos do
ciclo.

Notas:

1. Para efeitos de ICHD-3 beta, a menstruacdo é conside-
rada hemorragia do endométrio resultante de qualquer
ciclo menstrual normal ou da retirada de progestogé-
nios exégenos, como na utilizagdo de contracetivos
orais combinados ou na terapia de substituicao hormo-
nal ciclica.

2. O primeiro dia da menstruacdo € o dia 1 e o dia anterior
¢é dia -1; nao ha dia zero.

A1.1.2 Enxaqueca sem aura relacionada com

menstruacao

Critérios de diagndstico:

A. Episédios, em mulher menstruada,’ cumprindo os cri-
térios para 1.1 Enxaqueca sem aura e o critério B abaixo

B. Em pelo menos trés ciclos consecutivos, hd evidéncia
documentada e registada prospetivamente de episédios
ocorrendo exclusivamente no dia 1+2 (ou seja, dias -2 a
+3)* da menstruacdo,' em pelo menos dois de trés ciclos
menstruais e adicionalmente em outros momentos do
ciclo.

Notas:

1. Para efeitos de ICHD-3 beta, a menstruacdo é conside-
rada hemorragia do endométrio resultante de qualquer
ciclo menstrual normal ou da retirada de progestogé-
nios exégenos, como na utilizagdo de contracetivos
orais combinados ou na terapia de substitui¢cao hormo-
nal ciclica.

2. O primeiro dia da menstruacgao é o dia 1 e o dia anterior
é dia -1; nao ha dia zero.

A1.1.3 Enxagueca sem aura ndao-menstrual

Critérios de diagndstico:

A. Episodios de cefaleia, em mulher menstruada,' cum-
prindo os critérios para 1.1 Enxaqueca sem aurae o cri-
tério B abaixo

B. Os epis6dios de cefaleia ndo cumprem o critério B para
Al.1.1 Enxaqueca sem aura menstrual aura ou Al.1.2
Enxaqueca sem aura relacionada com a menstruagao.

Nota:

1. Para efeitos de ICHD-3 beta, a menstruacao é conside-
rada hemorragia do endométrio resultante de qualquer
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ciclo menstrual normal ou da retirada de progestogé-
nios exdgenos, como na utilizagdo de contracetivos
orais combinados ou na terapia de substitui¢ao hormo-
nal ciclica.

Comentarios:

Esta subclassificacdo de 1.1 Enxaqueca sem aura é apli-
cével apenas a mulheres menstruadas.

A importéancia de se distinguir entre Al.1.1 Enxaqueca
sem aura menstrual pura e Al.1.2 Enxaqueca sem aura
relacionada com a menstruagédo é que a profilaxia hormo-
nal é provavelmente mais eficaz na primeira. A confirma-
¢ao do diagnéstico necessita de evidéncia documentada e
registada prospectivamente, em pelo menos trés ciclos
menstruais, pois muitas mulheres tendem a exagerar a
associacdo entre os episédios de enxaqueca e a menstrua-
¢do. Os episddios menstruais sao principalmente de enxa-
queca sem aura. Em mulheres que tém tanto 1.1
Enxaqueca sem aura e 1.2 Enxaqueca com aura, este Ulti-
ma ndo parece estar associada a menstruagao.

O mecanismo da enxaqueca pode ser diferente com a
hemorragia do endométrio resultante do ciclo menstrual
normal ou em resultado da suspensdo de progestogénios
exdgenos (como ocorre com a contracecao oral combina-
da e terapia de substituicao hormonal ciclica). Por exem-
plo, ciclo menstrual endégeno resulta de alteragdes hor-
monais complexas do eixo hipotaldmico-pituitario-ovéri-
co, resultando na ovulagdo, que é suprimida pelo uso de
contracetivos orais combinados. Portanto, a investigacao
deve separar estas subpopulacdes. Estratégias terapéuti-
cas também podem ser diferentes para essas subpopula-
¢oes distintas.

Hé alguma evidéncia de que os episédios de enxaqueca
menstrual, pelo menos em algumas mulheres, resultam da
supressao de estrogénios, embora outras alteracdes hormo-
nais e bioquimicas neste momento do ciclo também
podem ser relevantes. Quando a enxaqueca menstrual pura
ou a enxaqueca relacionada com a menstruagao € associa-
da a retirada de estrogénio exégeno, quer os cédigos de
Al.1.1 Enxaqueca sem aura menstrual pura ou Al.1.2
Enxaqueca sem aura relacionada com a menstruagdo e 8.3.3
Cefaleia por suspensdo de estrogénios devem ser usados.

A relacao menstrual pode mudar ao longo da vida
reprodutiva da mulher.

A1.2 Enxaqueca com aura (critérios
alternativos)
Critérios diagnésticos alternativos:
A. Pelo menos dois episédios que preenchem os critérios
BeC
B. Um ou mais dos seguintes sintomas de aura, totalmen-
te reversiveis:
1. visual
2. sensitivo
3. da fala e/ou da linguagem
4. motor
5. do tronco cerebral
6. retiniano
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C. Pelo menos trés das seis caracteristicas seguintes:
1. pelo menos um sintoma de aura alastra gradualmen-
te em = 5 minutos
. sucedem-se dois ou mais sintomas de aura
. cada sintoma singular de aura dura 5 a 60 minutos'
. pelo menos um sintoma de aura é unilateral®
. pelo menos um sintoma de aura € positivo®
.a aura é acompanhada, ou seguida em 60 minutos,
por cefaleia
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

DD O W

Notas:

1. Quando, por exemplo, trés sintomas ocorrem durante
uma aura, a duracdo maxima aceitavel é de 3x60 minu-
tos. Sintomas motores podem durar até 72 horas.

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

3. Cintilacdes, formigueiros e picadas sdo sintomas positi-
vos da aura.

A1.2.1 Enxaqueca com aura tipica (critérios

alternativos)

Critérios diagndsticos alternativos:

A. Pelo menos dois episédios preenchendo os critérios Be C

B. Aura consistindo em sintomas visuais, sensitivos e/ou
de fala/linguagem, totalmente reversiveis, mas sem fra-
queza motora, do tronco cerebral ou retiniana

C. Pelo menos trés das seis caracteristicas seguintes:
1. pelo menos um sintoma de aura alastra gradualmen-

te em = 5 minutos

. sucedem-se dois ou mais sintomas de aura

. cada sintoma singular de aura dura 5 a 60 minutos'

pelo menos um sintoma de aura é unilateral®

. pelo menos um sintoma de aura € positivo®

o U WwN

.a aura é acompanhada, ou seguida em 60 minutos,
por cefaleia
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Notas:

1. Quando, por exemplo, trés sintomas ocorrem durante
uma aura, a duracdo méxima aceitével é de 3x60 minu-
tos. Sintomas motores podem durar até 72 horas.

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

3. Cintilacdes, formigueiros e picadas sdo sintomas positi-
vos da aura.

A1.3 Enxaqueca cronica (critérios

alternativos)

Critérios alternativos de diagnéstico:

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

B. Ocorrendo em um doente que tenha tido pelo menos
cinco episddios preenchendo os critérios B a D para 1.1
Enxaqueca sem aura e/ou critérios B e C de 1.2
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Enxaqueca com aura

C. Em = 8 dias por més durante> 3 meses, cumprindo um
dos seguintes:
1. critérios C e D para 1.1 Enxaqueca sem aura
2. critérios B e C para 1.2 Enxaqueca com aura
3. critérios A e B para 1.5 Enxaqueca provdvel

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

A1.3.1 Enxaqueca croénica com periodos livres

de cefaleia

Critérios de diagndstico:

A. Preenchendo os critérios de cefaleia de 1.3 Enxaqueca
cronica e critério B abaixo

B. Interrompido por periodos livres de cefaleia com > 3
horas, em = 5 dias por més, que nao sdo atribuidos ao
tratamento medicamentoso.

A1.3.2 Enxaqueca crénica com cefaleia

continua

Critérios de diagndstico:

A. Preenchendo os critérios de cefaleia para 1.3 Enxaqueca
croénica e critério B abaixo

B. Nao interrompido por periodos livres de cefaleia com >
3 horas, em = 5 dias, por més, a menos que estes sejam
atribuidos ao tratamento medicamentoso.

A1.4 Complicacoes da enxaqueca

A1.4.5 Estado de aura de enxaqueca

Critérios de diagndstico:

A. Enxaqueca preenchendo os critérios para 1.2 Enxaqueca
com aura ou um dos seus subtipos

B. Pelo menos, duas auras ocorrerem por dia, durante = 3 dias.

Comentario:

Outras doencas neurolégicas, incluindo a sindrome de
vasoconstricao cerebral reversivel, a sindrome de encefa-
lopatia posterior reversivel e a disseccao arterial devem ser
excluidas por investigacdo apropriada.

A1.6 Sindromes episoddicas que podem
ser associados a enxagueca
A1.6.4 Colica infantil
Descricdo:

Choro frequente e excessivo em bebé que parece sau-
dével e bem alimentado.

Critérios de diagndstico:

A. Episédios recorrentes de irritabilidade, agitacdo ou
choro, desde o nascimento até 4 meses de idade, preen-
chendo o critério B

B. Ambos os seguintes:

1. epis6dios duram = 3 horas por dia
2. epis6dios ocorrem em = 3 dias por semana, em = 3
semanas

C. Nao melhor explicada por outra perturbacdao da ICHD-
3 beta.

323 Edigdo - Traducdo Portuguesa - 2014



Comentarios:

Colica infantil afeta um em cada cinco bebés, mas o
atraso de desenvolvimento tem de ser excluido.

Bebés com colicas tém uma maior probabilidade de
desenvolver 1.1 Enxaqueca sem aura ou 1.2 Enxaqueca
com aura mais tarde na vida. Maes com 1. Enxaqueca tém
duas vezes e meia mais probabilidades de ter bebés com
colicas que as maes sem enxaqueca. Para pais com 1.
Enxaqueca a probabilidade de um lactente com célicas é
aumentada duas vezes.

A1.6.5 Hemiplegia alternante da infancia
Descrigdo:

Episédios infantis de hemiplegia envolvendo cada lado
alternadamente, associada a uma encefalopatia progressi-
va, outros fenémenos paroxisticos e atraso mental.

Critérios de diagndstico:

A. Episodios recorrentes de hemiplegia alternada entre os
dois lados do corpo e preenchendo os critérios B e C

B. Inicio antes dos 18 meses de idade

C. Pelo menos um outro fenémeno paroxistico estd asso-
ciado a crises de hemiplegia ou ocorre de forma inde-
pendente, como espasmos ténicos, distonia, movimen-
tos coreo-atetdsicos, nistagmos ou outras alteracoes
oculo-motoras e/ou disautonomia

D. Evidéncia de défices mental e/ou neurolégico(s)

E. Nao melhor explicada por outra perturbagao da ICHD-
3 beta.

Comentario:

Esta é uma doenca neurodegenerativa heterogénea.
Tem sido sugerido, por outras dreas clinicas, uma possivel
relacdo com a enxaqueca. A possibilidade de se tratar de
uma forma incomum de epilepsia ndo pode ser afastada.
Mutacgdes no gene ATP1A3 (codificando subunidade &3 da
Na*/K* ATPase) serdo responsdveis por, pelo menos, 70%

dos casos.

A1.6.6 Enxaqueca vestibular
Termos anteriormente utilizados:

Enxaqueca associada a vertigem/tontura; vestibulopatia
associada a enxaqueca; vertigem associada a enxaqueca.

Critérios de diagndstico:
A. Pelo menos, cinco epis6dios preenchendo os critérios C
eD
B. A histéria atual ou passada de 1.1 Enxaqueca sem aura
ou 1.2 Enxaqueca com aura'
C. Sintomas vestibulares® de intensidade moderada® ou
grave, com durac¢do entre 5 minutos e 72 horas*
D. Pelo menos 50% dos epis6dios associam-se a uma das
trés caracteristicas de enxaqueca’ seguintes:
1. cefaleia com, pelo menos, duas das quatro seguintes
caracteristicas:
a) unilateralidade
b) pulsatilidade
c) intensidade moderada ou grave
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d) agravamento pela atividade fisica de rotina
2. fotofobia e fonofobia®
3. aura visual’
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta ou por outra doenga vestibular®,

Notas:

1. Codificar também o diagnéstico de enxaqueca subja-
cente.

2.Sintomas vestibulares, conforme a Classificagao de
Sintomas Vestibulares da Bardny Society, contribuindo
para o diagnostico A1.6.5 Enxaqueca vestibular, incluem:

a) vertigem espontanea:

i. vertigem interna (uma falsa sensagdo de automo-
vimento);

ii. vertigem externa (uma falsa sensacdo visual de
que o ambiente corre ou gira);

b) vertigem posicional, depois de uma mudanca de
posicao da cabeca;

c) vertigem induzida visualmente, desencadeada por
um estimulo visual em movimento complexo ou
amplo;

d) vertigem induzida por movimento da cabeca, ocor-
rendo durante esse movimento;

e) sensacdo de perturbacdo da orientacdo espacial,
induzida por movimento da cabega, com nduseas.

3. Os sintomas vestibulares sdo moderados quando pertur-
bam, mas ndo impedem, as atividades didrias; sdo graves
quando as atividades didrias tém de ser interrompidas.

4. A duracao dos episddios é altamente varidvel. Cerca de
30% dos doentes tém epis6dios com minutos de dura-
¢do, 30% tém episédios com horas e outros 30% tém
episddios ao longo de vérios dias. Os restantes 10 % tém
episédios com segundos de duragdo, que tendem a
ocorrer repetidamente durante movimentos da cabeca,
estimulos visuais ou apds mudangas de posicao da
cabeca. Nestes doentes, a duracio é definida como o
periodo total, durante o qual se repetem os epis6dios
curtos. Na outra extremidade do espectro, existem
doentes que podem levar 4 semanas a recuperar total-
mente de um episédio. No entanto, o episédio principal
raramente ultrapassa as 72 horas.

5.Um sintoma é suficiente durante um tnico episédio.
Diferentes sintomas podem ocorrer durante os diferen-
tes episddios. Os sintomas associados podem ocorrer
antes, durante ou apés os sintomas vestibulares.

6. Fonofobia é definido como o desconforto induzido pelo
som. E um fenémeno transitério e bilateral que deve ser
diferenciado de recrutamento, que é muitas vezes unila-
teral e persistente. O recrutamento leva a uma percecao
maior e muitas vezes distorcida de sons altos num ouvi-
do com diminuicado da audicao.

7. Auras visuais sdo caracterizadas por cintilacdes brilhan-
tes ou linhas em zigue-zague, muitas vezes com um
escotoma que perturba a leitura. Auras visuais expan-
dem tipicamente em 5 a 20 minutos e duram menos de
60 minutos. Sao muitas vezes, mas nem sempre, restri-
tas a um hemicampo. Outros tipos de aura de enxaque-
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ca, por exemplo, a aura somatossensorial ou disfasica
nao sao incluidas como critérios diagnésticos, porque a
sua fenomenologia é menos especifica e a maioria dos
doentes também tem auras visuais.

8. Historia e exame fisico ndo sugerem uma outra pertur-
bacao vestibular ou esta foi considerada, mas excluida
por investigacdo ou estd presente enquanto comorbili-
dade independente, com episddios claramente diferen-
ciados. Episédios de enxaqueca podem ser induzidos
por estimulacdo vestibular. Portanto, o diagnéstico dife-
rencial deve incluir outras doengas vestibulares compli-
cadas pela sobreposicdo de crises de enxaqueca.

Comentarios:
Outros sintomas

Sintomas auditivos transitérios, nauseas, vomitos,
prostracao e suscetibilidade ao movimento podem estar
associados a Al.6.5 Enxaqueca vestibular. No entanto,
como ocorrem também em varios outros distirbios vesti-
bulares, ndo sdo incluidos como critérios de diagnéstico.

Relacdo com aura de enxaqueca e enxaqueca com aura do
tronco cerebral

Tanto a enxaqueca com aura como a enxaqueca com
aura do tronco cerebral (antiga enxaqueca basilar) sdo
definidas pela ICHD-3 beta. Apenas uma minoria de
doentes com Al.6.5 Enxaqueca vestibular experimentam a
vertigem no prazo de 5 a 60 minutos, conforme definido
para um sintoma de aura. Menos ainda tém a vertigem
imediatamente antes de cefaleia, conforme exigido para
1.2.1.1 Cefaleia com aura tipica. Portanto, os episddios de
A1.6.5 Enxaqueca vestibular ndo podem ser considerados
como auras de enxaqueca.

Apesar da vertigem ser relatada por mais de 60% dos
doentes com 1.2.2 Enxaqueca com aura do tronco cerebral,
a ICHD-3 beta requer para este diagnéstico, pelo menos,
dois sintomas do tronco cerebral, além dos sintomas
visuais, sensitivos ou disfasia. Menos de 10% dos doentes
com Al.6.5 Enxaqueca vestibular cuamprem estes critérios.
Portanto, Al1.6.5 Enxaqueca vestibular e 1.2.2 Enxaqueca
com aura do tronco cerebral nao sao sinénimos, apesar de
alguns doentes poderem satisfazer os critérios de diagnoés-
tico para ambas as perturbacdes.

Relacdo com vertigem posicional paroxistica benigna
Embora A1.6.5 Enxaqueca vestibular possa manifestar-
se em qualquer idade, a ICHD-3 beta reconhece como
mais especifica da infancia, a 1.6.2 Vertigem paroxistica
benigna. O diagndstico requer cinco episddios de verti-
gem, que ocorrem sem aviso e resolvem espontaneamen-
te, ap6s minutos a horas. Entre os episédios, exame neuro-
l6gico, audiometria, fungdes vestibulares e EEG devem ser
normais. A cefaleia pulsétil, unilateral pode ocorrer duran-
te os episddios, mas nao € um critério obrigatério. A 1.6.2
Vertigem paroxistica benigna é considerada como uma das
sindromes precursoras de enxaqueca. Portanto, as cefa-
leias da enxaqueca anteriores ndo sdo necessdarias para o
diagndstico. Na medida em que a classificacdo de Al1.6.5
Enxaqueca vestibular ndo envolve limite de idade, o diag-
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noéstico pode ser aplicado a criangas, quando os critérios
sdo cumpridos. Apenas as criancas com diferentes tipos de
vertigem, por exemplo, episédios de curta duracdo com
menos de 5 minutos e uns mais duradouros com mais de
5 minutos, devem receber ambos os diagnésticos.

Sobreposicdo com doenca de Méniére

1. A Enxaqueca é mais comum em individuos com
doenca de Méniere que em controlos saudédveis. H4d muitas
descricoes de doentes com caracteristicas de doenca de
Méniere e A1.6.5 Enxaqueca vestibular. Na verdade, enxa-
queca e doenca de Méniere podem ser herdadas como um
conjunto. Perda auditiva flutuante, zumbido e pressdo no
ouvido pode ocorrer em Al.6.5 Enxaqueca vestibular, mas
a perda de audicao nao progride para niveis profundos. Da
mesma forma, cefaleias semelhantes a da enxaqueca, foto-
fobia e até auras sdo comuns durante os episddios de
Méniére. A relacao fisiopatoldgica entre A1.6.5 Enxaqueca
vestibular e doenca de Méniére permanece incerta. No pri-
meiro ano, apés o inicio dos sintomas, a diferenciagao
entre elas pode ser um desafio; a doenca de Méniére pode
ser monossintomdtica (sintomas vestibulares) nas fases
iniciais da doenca. Quando estio satisfeitos os critérios
para a doenga de Méniere, particularmente a perda de
audicdo documentada pela audiometria, esta pode ser
diagnosticada, mesmo com sintomas da enxaqueca duran-
te os episddios vestibulares. Somente devem receber
ambos os diagndsticos os doentes com dois tipos diferen-
tes de episddios, uns preenchendo os critérios de Al1.6.5
Enxaqueca vestibular e outros os da doenca de Méniere. A
futura revisdao da ICHD poderd incluir uma sindrome de
sobreposi¢cdo enxaqueca vestibular/ doenca de Méniere.
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A2. Cefaleia tipo tensao (critérios
alternativos)

Os seguintes critérios alternativos podem ser aplicados a
A2.1 Cefaleias tipo tensdo episédicas pouco frequentes, a A2.2
Cefaleias tipo tensdo episodicas frequentes, a A2.3 Cefaleias
tipo tensdo cronicas. Definem uma sindrome central de
cefaleias tipo tensao. Por outras palavras, estes critérios sao
muito especificos, mas tém uma baixa sensibilidade.

Critérios alternativos de diagnéstico:

A. Episodios ou cefaleia preenchendo o critério A de (qual-
quer entre as 2.1 Cefaleias tipo tensdo episédicas pouco
frequentes, 2.2 Cefaleias tipo tensdo episodicas frequen-
tes ou 2.3 Cefaleias tipo tensdo crénicas) e os critérios de
B a D seguintes:

B. Episddios ou cefaleia, preenchendo o critério B de
(qualquer entre as 2.1 Cefaleias tipo tensdo episodicas
pouco frequentes, 2.2 Cefaleias tipo tensdo episodicas fre-
quentes ou 2.3 Cefaleias tipo tenséo cronicas)

C. A cefaleia tem, pelo menos, trés das seguintes quatro
carateristicas:

1. localizagdo bilateral

2. tipo pressdo/aperto (ndo pulsatil)

3. intensidade ligeira a moderada

4. ndo agravada pelas atividades fisicas de rotina, tais
como caminhar ou subir escadas

D. Sem nduseas, vomitos, foto ou fonofobia

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

A3. Cefaleias
trigémino-autonomicas

A3.6 Cefaleias trigémino-autonémicas
indiferenciadas

Descrigcdo:

Uma cefaleia semelhante a cefaleia trigémino-autondé-
mica, ocorrendo em criangas e adolescentes com caracte-
risticas de uma perturbacdo nido completamente desen-
volvida.

Comentarios:

O desenvolvimento cerebral incompleto pode alterar a
apresentacao das cefaleias trigémino-autonémicas.
Doentes codificados A3.6 Cefaleias trigémino-autonémi-
cas indiferenciadas deverao, tipicamente, ser criangas ou
adolescentes cujas cefaleias tém caracteristicas fortemen-
te sugestivas de cefaleias trigémino-autondmicas, mas
mistas e incompletas, por exemplo, podem ter crises de
cefaleias lateralizadas durando 30 minutos com aspetos
autondémicos, mas sem a resposta esperada a indometaci-
na, oxigénio ou triptanos.

Sdo necessdrios estudos longitudinais para compreen-
der melhor esta forma de apresentacdo e para propor cri-
térios para o seu diagnéstico.
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A4. Outras cefaleias primarias
A4.11. Epicrania fugax

Descricado:

Dor de cabega paroxistica breve tipo guinada, descre-
vendo uma trajetdria linear ou em zigue-zague através de
um hemicranio.

Critérios de diagndstico:

A. Crises de dor de cabeca tipo guinada recorrentes,
durando 1 a 10 segundos, preenchendo o critério B

B. A dor é sentida a mover-se através da superficie de um
hemicranio numa trajetéria linear ou em zigue-zague,
comecando e terminando em territérios de diferentes
nervos

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

Comentadrios:

Uma lesao estrutural devera ser excluida pela histéria,
exame fisico e investigacdo apropriada.

Doentes com A4.11 Epicrdnia fugaz descrevem a sua
experiéncia dolorosa em termos de trajetéria da dor entre
dois pontos distantes na superficie cefdlica, com o movi-
mento desde o inicio ao término, durando apenas alguns
segundos. Tal topografia dindmica é um atributo que dife-
rencia A4.11 Epicrania fugaz de outras cefaleias epicrania-
nas e nevralgias. Os pontos de inicio e de término perma-
necem constantes em cada doente, assim como a dor
estritamente unilateral, embora nalguns doentes haja
alternancia dos lados. A dor geralmente move-se para a
frente, mas a irradiacdo para trds também é possivel. A dor
que se move para a frente comeg¢a numa drea hemicrania-
na posterior e tende a atingir o olho ou o nariz ipsilateral.
A dor que se move para trds comec¢a numa drea frontal ou
peri-orbitdria e tende a atingir a regido occipital ipsilate-
ral. No fim das crises, podem ocorrer sinais autonémicos
ipsilaterais tais como lacrimejo, hiperemia conjuntival
e/ou rinorreia.

Embora as crises sejam maioritariamente espontaneas
podem ocasionalmente ser despertadas pelo toque no
ponto de inicio, que pode permanecer sensivel entre as
crises.
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AS5. Cefaleia atribuida a lesao ou
traumatismo cranio-encefalico
e/ou cervical

A5.1 Cefaleia aguda atribuida a lesao
traumatica cranio-encefalica
Comentario:

A convencao atual de que a cefaleia deverd iniciar-se
(ou seja relatada como tendo inicio) dentro de 7 dias apds
o traumatismo cranio-encefdlico (ou conhecimento do
traumatismo) é por vezes arbitrdria. Alguns dados suge-
rem que a cefaleia possa ter inicio ap6s um intervalo mais
longo. Estudos futuros deverdo continuar a investigar a
utilidade do critério de diagnéstico de A5.1 Cefaleia aguda
atribuida a lesdo traumdtica cranio-encefdlica que permi-
ta que a cefaleia possa ter inicio até 30 dias ap6s o trauma-
tismo.

A5.1.1.1 Cefaleia aguda de inicio tardio atribuida a
lesdo traumatica cranio-encefalica moderada ou grave
Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D
B. Ocorréncia de traumatismo cranio-encefédlico com pelo
menos uma das seguintes caracteristicas:
1. perda de consciéncia >30 minutos
. escala de coma de Glasgow <13
. amnésia pos-traumadtica >24 horas
. alteracdo do nivel de consciéncia >24 horas

[S2 IS )

.imagiologia evidenciando uma lesao traumadtica
encefédlica, como hemorragia intracraniana e/ou
contusao cerebral.

C. O inicio da cefaleia é incerto, e/ou a cefaleia é descrita
como se se tivesse desenvolvido > 7 dias apds todas as
seguintes condicoes:

1. o traumatismo cranio-encefélico

2. recuperacao da consciéncia apds o traumatismo cra-
nio-encefélico (quando aplicavel)

3. descontinuacdo da medicagdo que diminua a capa-
cidade de sentir ou descrever a cefaleia apés o trau-
matismo cranio-encefélico (quando aplicével)

D. Um dos seguintes:

1. a cefaleia desaparece num periodo de 3 meses ap6s o
traumatismo cranio-encefélico

2. a cefaleia persiste, mas ainda ndo passaram 3 meses
ap6s o traumatismo cranio-encefdlico

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

AS5.1.2.1 Cefaleia aguda de inicio tardio atribuida a
lesdo cranio-encefalica ligeira
Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D
B. Traumatismo cranio-encefélico preenchendo ambos os
critérios seguintes:
1. ndo associado a qualquer dos seguintes:
a) perda de consciéncia > 30 minutos
b) escala de coma de Glasgow < 13
c) amnésia pds-traumatica > 24 horas
d) alteracdo do nivel de consciéncia > 24 horas
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e) imagiologia evidenciando uma lesao traumadtica
encefalica, como hemorragia
intracraniana e/ou contusao cerebral
2. associado a um ou mais dos seguintes sintomas/sinais
imediatamente ap6s o traumatismo cranio-encefélico:
a) confusdo transitéria, desorientagdo ou alteracao
da consciéncia
b) perda de memoria para eventos imediatamente
antes ou ap0ds o traumatismo cranio-encefélico
¢) dois ou mais sintomas sugestivos de traumatismo
cranio-encefédlico ligeiro: nduseas, vomitos, alte-
ragdes da visdo, tonturas e/ou vertigens, altera-
¢oes da memoria e/ou da concentragao
C. O inicio da cefaleia é incerto, e/ou a cefaleia é descrita
como se tenha desenvolvido > 7 dias apds todas as
seguintes condigdes:

1. o traumatismo cranio-encefélico

2. recuperagdo da consciéncia ap6s o traumatismo cra-
nio-encefélico (quando aplicavel)

3. descontinuacao da medicacdo que diminua a capa-
cidade de sentir ou descrever a cefaleia apés o trau-
matismo cranio-encefalico (quando aplicavel)

D. Um dos seguintes:

1. a cefaleia desaparece num periodo de 3 meses ap6s o
traumatismo cranio-encefédlico

2. a cefaleia persiste, mas ainda nao passaram 3 meses
apds o traumatismo cranio-encefélico

E. N@o melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

A5.2 Cefaleia persistente atribuida a
lesdo traumatica cranio-encefalica
Comentario:

A convencdo atual de que a cefaleia devera iniciar-se
(ou seja, relatada como se tivesse tido inicio) dentro de 7
dias apés o traumatismo cranio-encefélico (ou conheci-
mento do traumatismo) é, por vezes, arbitrdria. Alguns
dados sugerem que a cefaleia possa ter tido inicio ap6s um
intervalo mais longo. Estudos futuros deverao continuar a
investigar a utilidade dos critérios de diagnéstico da A5.1
Cefaleia persistente atribuida a lesdo traumdtica crdnio-
encefdlica que estabelecem que a cefaleia possa ter inicio
até 30 dias ap6s o traumatismo.

AB5.2.1.1 Cefaleia persistente de inicio tardio
atribuida a lesdo traumatica cranio-encefélica
moderada ou grave
Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D
B. Traumatismo cranio-encefédlico associado a, pelo
menos, uma das seguintes caracteristicas:
1. perda de consciéncia > 30 minutos
. escala de coma de Glasgow < 13
. amnésia pds-traumatica > 24 horas
. alteracdo do nivel de consciéncia > 24 horas
.imagiologia evidenciando uma lesdao traumdtica
encefélica, como hemorragia intracraniana e/ou
contusao cerebral.

QL = W N
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C. O inicio da cefaleia € incerto, e/ou a cefaleia é descrita
como se tivesse desenvolvido > 7 dias apds todas as
seguintes condigoes:

1. o traumatismo cranio-encefdlico

2. recuperacao da consciéncia apés o traumatismo cra-

nio-encefélico (quando aplicavel)

3. descontinuacdo da medicacao que diminua a capaci-
dade de sentir ou descrever a cefaleia apds o trauma-
tismo cranio-encefélico (quando aplicéavel)

D. A cefaleia persiste por > 3 meses apds o traumatismo
cranio-encefélico

E. Nao melhor explicada por outro disgnéstico da ICHD-3
beta.

A5.2.2.1 Cefaleia persistente de inicio tardio

atribuida a lesdo traumatica crénio-encefalica

ligeira

Critérios de diagndstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D

B. Traumatismo cranio-encefélico preenchendo os crité-
rios 1l e2:

1. ndo associado a qualquer dos seguintes:

a) perda de consciéncia > 30 minutos

b) escala de coma de Glasgow < 13

¢) amnésia pds-traumatica > 24 horas

d) alteracdo do nivel de consciéncia > 24 horas

e) imagiologia evidenciando uma lesao traumaética
encefdlica, como hemorragia intracraniana e/ou
contusdo cerebral

2. associada a um ou mais dos seguintes sintomas/sinais
imediatamente ap6s o traumatismo cranio-encefalico:

a) confusdo transitéria, desorientacdo ou alteracao
de consciéncia
b) perda de memoria para eventos imediatamente
antes ou ap6s o traumatismo cranio-encefalico
c) dois ou mais sintomas sugestivos de traumatismo
cranio-encefdlico ligeiro: nduseas, vomitos, alte-
ragoes da visdo, tonturas e/ou vertigens, altera-
¢des da memdria e/ou da concentracao
C. O inicio da cefaleia é incerto, e/ou a cefaleia é descrita
como se tivesse desenvolvido > 7 dias apés todas as
seguintes condigoes:

1. o traumatismo cranio-encefalico

2. recuperacao da consciéncia apés o traumatismo cra-
nio-encefélico (quando aplicavel)

3. descontinuacdo da medicacao que diminua a capa-
cidade de sentir ou descrever a cefaleia apés o trau-
matismo cranio-encefélico (quando aplicavel)

D. A cefaleia persiste por > 3 meses apds o traumatismo
cranio-encefalico

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

AS5.7 Cefaleia atribuida a radiocirurgia
ao cérebro

Critérios de diagndstico:

A. Qualquer cefaleia de novo que preencha o critério C
B. Foi realizada radiocirurgia ao cérebro
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C. Evidéncia de efeito causal demonstrada por ambas as
situacdes:
1. a cefaleia desenvolveu-se dentro de 7 dias apés a
radiocirurgia
2. a cefaleia desapareceu num periodo de 3 meses apds
aradiocirurgia
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentario:

Embora uma cefaleia de novo tenha sido descrita ap6s
radiocirurgia, a maioria dos estudos ndo fornecem descri-
coes detalhadas das suas caracteristicas clinicas; geral-
mente, também nao é claro se a cefaleia que ocorre apds a
radiocirurgia representa uma exacerbacao de uma cefaleia
subjacente ou constitua um novo tipo de cefaleia. Nos
casos em que nao existe histéria prévia de cefaleia, a sin-
drome é constituida por uma cefaleia de curta duracao,
ocorrendo mais de um ano apds a intervencado, asseme-
lhando-se a enxaqueca ou cefaleia explosiva. Portanto, as
relacdes causais entre estas cefaleias e os procedimentos
radiocirtrgicos que as precedem sdo muito duvidosas. Sao
necessarios cuidadosos estudos controlados e prospecti-
vos para determinar se A5.7 Cefaleia atribuida a radiocirur-
gia ao cérebro existe como entidade e, no caso de existir,
como se relaciona com o tipo e localizacao da lesao irradia-
da e/ou com a dose e o campo de radiagdo empregues.

AS5.8 Cefaleia aguda atribuida a outra
lesdo ou outro traumatismo cranio-
encefalico e/ou cervical
Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D
B. Ocorréncia de lesdo ou traumatismo cranio-encefélico
e/ou cervical ndo descrito anteriormente
C. Evidéncia de efeito causal demonstrada por ambas as
situacdes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relacdo tempo-
ral com a lesdo ou com o traumatismo
2. existe outra evidéncia de efeito causal comprovada
pela lesao ou pelo traumatismo
D. Um dos seguintes:
1. a cefaleia desapareceu em 3 meses apos a lesdo ou o
traumatismo
2. a cefaleia persiste, mas ainda nao passaram 3 meses
ap6s o traumatismo cranio-encefalico
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

A5.9 Cefaleia persistente atribuida a

outra lesdo ou outro traumatismo

cranio-encefalico e/ou cervical

Critérios de diagndstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D

B. Ocorréncia de lesdao ou traumatismo cranio-encefélico
e/ou cervical ndo descrito anteriormente

CLASSIFICAGCAO INTERNACIONAL DE CEFALEIAS



C. Evidéncia de efeito causal demonstrado por ambas as
situacoes:
1.a cefaleia desenvolveu-se em relacdo temporal
estreita com a lesdo ou com o traumatismo
2. existe outra evidéncia de efeito causal pela lesdo ou
pelo traumatismo
D. A cefaleia persiste por > 3 meses ap6s a lesdo ou o trau-
matismo
E. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.
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AG6. Cefaleia atribuida a
perturbacao vascular craniana
ou cervical

A6.10 Cefaleia persistente atribuida a
perturbacao vascular craniana ou
cervical no passado

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia previamente diagnosticada como 6. Cefaleia
atribuida a perturbagdo vascular craniana ou cervical
ou a um dos seus subtipos ou subformas e preenchen-
do o critério C

B. A perturbagao vascular cerebral ou cervical causadora
das cefaleias foi efetivamente tratada ou desapareceu
espontaneamente

C. A cefaleia tenha persistido por> de 3 meses ap0s trata-
mento efetivo ou remissdo espontanea da perturbacdo
vascular

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

Comentario:

Cefaleias, preenchendo os critérios de A6.10 Cefaleia
persistente atribuida a perturbagdo vascular craniana ou
cervical prévia, se existiram, tém sido pouco documenta-
das; é necessdria mais investigacao para definir critérios
melhores de causalidade.

A7. Cefaleia atribuida a
perturbacao intracraniana nao
vascular

AT7.6 Cefaleia atribuida a crise

epilética

A.7.6.3 Cefaleia pés eletroconvulsivoterapia

(ECT)

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia recorrente preenchendo o critério C

B. Foi feito um tratamento de eletroconvulsivoterapia
(ECT)
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C. Evidéncia de causalidade demonstrada por todos os
seguintes:
1. a cefaleia aparece a seguir a = 50% das sessoes de ECT
2. cada cefaleia aparece até 4 horas ap6s a ECT
3. cada cefaleia desaparece até 72 horas ap6s a ECT

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

Comentario:

Descricoes precisas de cefaleias associadas a ECT sao
raras. Os dados publicados nao sao adequados para se ter
uma boa definicdo da A.7.6.3 Cefaleia pés electroconvulsi-
voterapia.

A.7.9 Cefaleia persistente atribuida a

perturbacdo intracraniana nao

vascular antiga

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia previamente diagnosticada como 7. Cefaleia
atribuida a perturbagdo intracraniana néo vascular ou
a um dos seus subtipos ou subformas, e preenchendo o
critério C

B. A perturbacao intracraniana ndo vascular causadora da
cefaleia foi tratada eficazmente ou remitiu espontanea-
mente

C. A cefaleia persistiu > 3 meses para além do tratamento
eficaz ou da remissdo espontanea da perturbagdo nao
vascular

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

Comentario:

Cefaleias que preencham os critérios de A7.9 Cefaleia
persistente atribuida a perturbagdo intracraniana ndo vas-
cular antiga, a existirem, tém sido pouco documentadas; é
necessdria mais investigacao para definir melhores crité-
rios de causalidade.
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A8. Cefaleia atribuida a uma
substancia ou a sua privacao

A8.4 Cefaleia persistente atribuida ao
USO ou a exposicao a uma substancia
no passado
Codificada em qualquer sitio:

8.2 Cefaleia por abuso medicamentoso.

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia previamente diagnosticada como 8.1 Cefaleia
atribuida ao uso ou a exposi¢do a uma substancia ou a
um dos seus subtipos e preenchendo o critério C

B. Cessou 0 uso ou a exposicado a essa substancia

C. A cefaleia persistiu por >3 meses depois da cessacao da
exposicao

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

A9. Cefaleia atribuida a infecao

A9.1 Cefaleia atribuida a infecao

intracraniana

A9.1.3.3 Cefaleia persistente atribuida a infecdo

intracraniana fingica ou outra infecao parasitaria

no passado

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia previamente preenchendo critérios de 9.1.3
Cefaleia atribuida a infe¢do intracraniana fiingica ou
outra infecdo parasitdria e preenchendo o critério C

B. Infecdo intracraniana ftingica ou outra infecao parasita-
ria resolvida/curada

C. A cefaleia persistiu por > 3 meses ap6s a resolucao da infe-
cdo intracraniana flingica ou outra infecdo parasitaria

D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta e uma hidrocefalia foi excluida por neuroimagem.

A9.1.6 Cefaleia atribuida a outra lesdo

infeciosa ocupando espaco

Critérios de diagndstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C

B. Demonstrada uma lesdao ocupando espago de natureza
infeciosa, sem ser abcesso cerebral ou empiema subdural

C.Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em relacdo temporal com o
desenvolvimento da lesao infeciosa ocupando espa-
¢o ou levou a sua descoberta

2. a cefaleia piorou significativamente a par da deterio-
racdo da lesao infeciosa ocupando espaco demons-
trada por qualquer um dos seguintes:

a) agravamento de outros sintomas e/ou sinais clini-
cos provenientes da lesdo infeciosa ocupando
espago

b) evidéncia de alargamento/aumento da lesao infe-
ciosa ocupando espaco

c) evidéncia de rotura da lesdo infeciosa ocupando
espago
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3.a cefaleia melhorou significativamente a par da
melhoria da lesdo infeciosa ocupando espago
4. a cefaleia tem pelo menos uma das seguintes trés
caracteristicas:
a) intensidade aumentando gradualmente para
moderada ou grave
b) agravada pelos esforcos ou outra manobra de
Valsalva
¢) acompanhada por nduseas
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta

A9.3 Cefaleia atribuida a infecdo por
virus de imunodeficiéncia humana (HIV)
Codificada noutro sitio:

A cefaleia ocorrendo em doentes com infecao por HIV
mas causada por uma infecao oportunista especifica deve
ser codificada nesta infecao. A cefaleia causada pelo uso
de drogas antirretrovirais devera ser codificada como
8.1.11 Cefaleia atribuida ao uso prolongado de medicagdo
ndao indicada para as cefaleias.

Critérios de diagnéstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Ambos os seguintes:
1. demonstrada infec¢ao sistémica por HIV
2. excluida outra infe¢ao sistémica e/ou intracraniana
C.Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relagao temporal com o
inicio da infecao por HIV
2. a cefaleia desenvolveu-se ou agravou significativa-
mente em relacdo temporal com o agravamento da
infecdo por HIV como indicado pela quantificagao
de células CD4 e/ou carga viral
3.a cefaleia melhorou significativamente a par da
melhoria da infecao por HIV como indicado pela
quantificacao de células CD4 e/ou carga viral
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentarios:

Sao referidas cefaleias por mais de metade da popula-
¢do infetada pelo virus da imunodeficiéncia humana
(HIV) sindrome de imunodeficiéncia humana (SIDA) e
pode ser parte da sintomatologia de ambas as infecées por
HIV, aguda e crénica (através de meningite assética e
mecanismos similares). Em muitos casos, a cefaleia é mas-
sacrante e bilateral ou tem os aspetos de uma cefaleia pri-
maria (1. Enxaqueca ou 2. Cefaleia tipo tensdo). A gravida-
de,a frequéncia e a incapacidade da cefaleia parecem
associadas a gravidade da infe¢do por HIV como indicado
pela quantificacdo de células CD4 e/ou carga viral, mas
ndo com a duracdo da infecao por HIV ou o nimero de
medicamentos antirretrovirais prescritos. S6 uma minoria
de doentes com HIV tem cefaleias atribuiveis a infecoes
oportunistas, provavelmente como consequéncia da dis-
ponibilidade de terapéutica antirretroviral muito ativa.
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A razdo para separar a A9.3 Cefaleia atribuida a infegcdo
por virus da imunodeficiéncia humana das cefaleias atri-
buidas a outras infecoes € tripla:

a) A infecao por HIV é sempre sistémica e do sistema

nervoso central

b) A infe¢do do sistema nervoso central pode progredir

independentemente da infecao sistémica

¢) A infecdo por HIV ainda ndo é curavel.

Ainclusdo do A9.3 Cefaleia atribuida a infegdo por virus
de imunodeficiéncia humana (HIV) no Apéndice tornou-
se necessdria, porque é muito dificil distinguir a cefaleia
atribuida puramente a infecdo por HIV das cefaleias pri-
madrias referidas pela maior parte dos doentes com HIV. A
aplicacao destes critérios em estudos prospectivos pode
trazer evidéncia mais conclusiva.

Durante a infecdo por HIV, podem desenvolver-se
meningite e/ou encefalite secunddrias a infecoes oportu-
nistas ou neoplasias. As infecdes intracranianas mais fre-
quentemente associadas a infecao por HIV e causadoras
de cefaleias s@o a toxoplasmose e a meningite criptocci-
ca. A cefaleia ocorrendo em doentes com infecao por HIV,
mas atribuida a uma infe¢ao oportunista especifica deve-
rd ser codificada de acordo com essa infecao.

Farmacos antirretrovirais podem também causar cefa-
leias. Nestes casos, a cefaleia devera ser codificada como
8.1.11 Cefaleia atribuida ao uso prolongado de medicagdo
ndo indicada para as cefaleias.
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A10. Cefaleia atribuida a
perturbacao da homeostasia

A10.7 Cefaleia e/ou dor no pescoco
atribuida a hipotensao ortostatica
(postural)
Descricado:

Dor, predominantemente na parte posterior do pesco-
¢o0, mas, por vezes, irradiando para a regido occipital (dis-
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tribuicdo em “cruzeta”), atribuida a hipotensao postural e
desenvolvendo-se apenas na posicao ereta.

Critérios de diagndstico:
A. Cefaleia preenchendo o critério C
B. Hipotensao ortostdtica (postural) foi demonstrada
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por dois dos
seguintes:
1. cefaleia que se desenvolve exclusivamente durante a
postura ereta
2. cefaleia que melhora espontaneamente na posigao
horizontal
3. cefaleia que predomina na parte posterior do pesco-
¢o, por vezes, irradiando para a regido occipital (dis-
tribuicdao em “cruzeta”)
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentario:
Quando especificamente inquiridos, 75% dos doentes
com hipotensao ortostdtica referem dor no pescoco.

A10.8 Cefaleia atribuida a outra
perturbacdao da homeostasia
A10.8.1 Cefaleia atribuida a viagem no espaco
Descricado:

Cefaleia inespecifica causada por viagem no espaco. A
maioria dos episddios de cefaleias nao estd associada a
sintomas de enjoos de viagem no espago.

Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B. A pessoa estd a viajar no espago
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:
1. a cefaleia ocorre exclusivamente durante a viagem
no espago
2. a cefaleia melhora espontaneamente no retorno a terra
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentario:

Dos 16 homens e uma mulher astronautas que partici-
param na pesquisa, 12 (71%) referiram, pelo menos, um
episddio de cefaleia experimentado, enquanto estavam no
espaco, e que nao sofriam de cefaleias, quando estavam
em terra.

A10.8.2 Cefaleia atribuida a outras
perturbacdes metabdlicas ou sistémicas

Podem ocorrer cefaleias atribuidas as seguintes pertur-
bacdes, embora nao estejam suficientemente validadas:

anemia, insuficiéncia adrenocortical, deficiéncia
mineral corticoide, hiperaldosteronismo, policitemia,
sindrome de hiperviscosidade, ptrpura trombocitopé-
nica trombética, plasmaferese, sindrome dos anticorpos
anticardiolipina, Doenca de Cushing, hiponatremia,
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hipertiroidismo, hiperglicemia, hipocalcemia, Lupus
eritematoso sistémico, sindrome da fadiga crénica,
fibromialgia.

Sao necessarios estudos prospectivos bem controlados
para definir mais claramente a incidéncia e as carateristi-
cas das cefaleias que ocorrem em associacdo com estas
perturbacdes. Em cada caso, s6 deverao ser avaliados
aqueles doentes que obedecem a critérios de diagnéstico
bem estabelecidos para as referidas perturbagoes.

A10.9 Cefaleia persistente atribuida a

perturbacao da homeostasia no

passado

Critérios de diagndstico:

A. Cefaleia previamente diagnosticada como 10. Cefaleia
atribuida a perturbagédo da homeostasia e preenchendo
o critério C

B. A perturbacdo da homeostasia causadora da cefaleia foi
efetivamente tratada ou regrediu espontaneamente

C. A cefaleia persiste por > 3 meses apés o tratamento efe-
tivo ou a remissdo espontanea da perturbacdo da
homeostasia

D. Nao melhor explicada por out ro diagnéstico da ICHD-
3 beta.
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A11. Cefaleia ou dor facial
atribuida a perturbacao do
cranio, pescoco, olhos, ouvidos,
nariz, seios perinasais, dentes,
boca ou outra estrutura facial ou
cervical

A11.2 Cefaleia atribuida a perturbacao
do pescoco
A11.2.4 Cefaleia atribuida a radiculopatia
cervical superior
Critérios de diagndstico:
A. Cefaleia e/ou dor cervical preenchendo o critério C
B. Evidéncia clinica e radiol6gica de radiculopatia C2 ou C3
C. Evidéncia de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:
1. pelo menos dois dos seguintes:
a) a dor desenvolveu-se em relacido temporal com o
inicio da radiculopatia, ou levou a sua descoberta
b) a dor melhorou ou agravou significativamente a
par da melhoria ou agravamento da radiculopatia
c) a dor é temporariamente abolida pela anestesia
local de uma raiz nervosa relevante
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2. a dor de cabeca é ipsilateral a radiculopatia
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentario:

A dor é geralmente posterior, mas pode irradiar para
regides mais anteriores. Por vezes, hd dores lancinantes
numa das 4reas inervadas pelas raizes cervicais superiores
de um ou de ambos os lados, geralmente nas regioes occi-
pital, retro-auricular ou cervical posterior superior.

A11.2.5 Cefaleia atribuida a dor miofascial
cervical
Critérios de diagndstico:
A. Cefaleia e/ou dor no pescoco preenchendo o critério C
B. Demonstracdo nos musculos do pescogo de uma fonte
de dor miofascial, incluindo zonas gatilho reprodutiveis
C.Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. qualquer um ou ambos os seguintes:
a) A dor desenvolveu-se em relacdo temporal com o
inicio da perturbacao dolorosa miofascial cervical
b) A dor melhorou significativamente a par da melho-
ria da perturbacao dolorosa miofascial cervical
2. despertar dor significativa, por pressdao dos musculos
cervicais correspondentes a dor referida pelo doente
3. a dor é temporariamente abolida por massagem ou
injecdes de anestésico local nas zonas gatilho
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta.

Comentario:

A dor miofascial e as suas relacdes com as chamadas
“zonas gatilho” sao controversas. Tem sido dificil demons-
trar consistentemente zonas gatilho e a resposta ao trata-
mento ¢é varidvel.

A11.5 Cefaleia atribuida a perturbacéo
do nariz e seios perinasais
A11.5.3 Cefaleia atribuida a perturbacao da
mucosa nasal, cornetos ou septo nasal
Critérios de diagndstico:
A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Evidéncia clinica de endoscopia nasal e/ou de imagem
de um processo hipertréfico ou inflamatério dentro da
cavidade nasal'
C.Evidéncia de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relagao temporal com o
inicio da lesao intranasal
2. a cefaleia melhorou ou piorou significativamente a
par da melhoria (com ou sem tratamento) ou o agra-
vamento da lesdo nasal
3.a dor melhora significativamente com a anestesia
local da mucosa na regiao da lesao
4. a cefaleia é ipsilateral ao lado da lesdo
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da ICHD-3
beta

Nota:

1. Exemplos sdo a concha bolhosa e o espordo do septo
nasal.
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A12. Cefaleia atribuida a

~ . e zg o
perturbacao psiquiatrica
Introducao

Viérias perturbacgoes psiquidtricas estao frequentemen-
te associadas a cefaleias, mas para a maioria nao existe
evidéncia de relacao causal. Os critérios que a seguir se
definem sao critérios candidatos a facilitarem a investiga-
¢ao de possiveis relacdes causais entre algumas perturba-
¢oes psiquidtricas e as cefaleias. Na prética clinica, nao se
recomenda que sejam usados para descrever a associacao
entre uma cefaleia concomitante a uma perturbacao psi-
quidtrica. Na grande maioria dos casos, a cefaleia associa-
da a estas perturbacoes é o reflexo de fatores de risco ou
etiologias comuns.

Para fazer qualquer dos diagnésticos listados a seguir é
crucial estabelecer uma relacdo causal entre a perturbacgao
psiquidtrica em causa e a cefaleia; assim, ou o inicio da
cefaleia ocorre simultaneamente com a perturbacdo psi-
quidtrica ou a cefaleia piora claramente, quando a pertur-
bacdo psiquidtrica se manifesta. Definir marcadores biol6-
gicos e prova clinica da causa da cefaleia é dificil e o diag-
nostico deve ser baseado em altos niveis de suspeicao cli-
nica. Assim, por exemplo, numa crianca com perturbacdo
de ansiedade de separacdo, a cefaleia deve ser atribuida a
esta perturbac@o apenas nos casos em que ocorra apenas
contexto de separacao atual ou ameaga de separacgao, sem
que haja melhor explicacdo. Similarmente, num adulto
com perturbacao de panico, a cefaleia s6 deve ser atribui-
da a esta perturbagdo, apenas nos casos em que ocorra
somente como um dos sintomas da crise de panico.

A12.3 Cefaleia atribuida a perturbacao

depressiva

Critérios de diagndstico:

A. Qualquer cefaleia cumprindo o critério C

B. Foi diagnosticada perturbacao depressiva major (epis6-
dio tnico ou recorrente) ou perturbacdo depressiva
persistente segundo os critérios da DSM-5

C. A cefaleia ocorre exclusivamente durante os episddios
depressivos

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

Comentario:

Muitos antidepressivos, especialmente os antidepressi-
vos triciclicos, sdo eficazes mesmo na auséncia de depres-
sdo. Isto torna dificil determinar se a remissdao ou melho-
ria da cefaleia associada a depressdo e tratada com um
antidepressivo triciclico é, de facto, evidéncia de causali-
dade. A remissao de uma cefaleia é mais sugestiva de
causa psiquidtrica, quando uma perturbacdo depressiva
major melhora sob tratamento com outro tipo de antide-
pressivos menos eficazes no tratamento da cefaleia.
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A12.4 Cefaleia atribuida a perturbacao

de ansiedade de separacao

Critérios de diagndstico:

A. Qualquer cefaleia cumprindo o critério C

B. Foi diagnosticada perturbagao de ansiedade de separa-
¢do de acordo com os critérios da DSM-5

C. A cefaleia ocorre exclusivamente no contexto de sepa-
racdo atual ou ameaca de separacdo de casa ou das pes-
soas de maior vinculagao

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

Comentario:

A perturbacdo de ansiedade de separacao € persistente,
durando tipicamente pelo menos 6 meses, embora uma
duracao mais curta possa preencher os critérios em casos
de inicio stbito ou exacerbacdo de sintomas graves (por
exemplo recusa em ir a escola, ou incapacidade completa
de se afastar de casa ou de figuras de vinculacdo). A per-
turbacgdo causa sofrimento clinico significativo e/ou pre-
juizo em importantes dreas funcionais, tais como as areas
social, académica, ocupacional ou outras.

A12.5 Cefaleia atribuida a perturbacao

de panico

Critérios de diagndstico:

A. Qualquer cefaleia cumprindo o critério C

B. Crises de panico recorrentes e inesperadas cumprindo
os critérios da DSM-5 para perturbacgdo de panico

C. A cefaleia ocorre exclusivamente durante as crises de
péanico

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

A12.6 Cefaleia atribuida a fobia

especifica

Critérios de diagndstico:

A. Qualquer cefaleia cumprindo o critério C

B. Foi diagnosticada uma fobia especifica de acordo com
os critérios da DSM-5

C. A cefaleia ocorre exclusivamente quando o doente é
exposto ou antecipa exposicao a estimulos fébicos

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

Comentario:

As fobias especificas duram tipicamente 6 ou mais
meses, causando sofrimento clinicamente significativo
em dreas funcionais importantes, tais como a social, ocu-
pacional e/ou outras.

A12.7 Cefaleia atribuida a perturbacao

de ansiedade social (fobia social)

Critérios de diagndstico:

A. Qualquer cefaleia cumprindo o critério C

B. Foi diagnosticada perturbacao de ansiedade social
(fobia social) de acordo com os critérios de diagnésticos
da DSM-5

323 Edigdo - Traducdo Portuguesa - 2014



C. A cefaleia ocorre apenas, quando o individuo esta
exposto ou antecipa a exposic¢ao a situacoes sociais
D. Nao melhor explicada por outro diagnéstico da DSM-5.

Comentario:

Na perturbacdo de ansiedade social existe um medo ou
ansiedade acentuados, relativamente a uma ou mais situa-
¢oes sociais nas quais o individuo fica exposto a um possi-
vel escrutinio dos outros. As situagdes incluem interaces
sociais (como uma conversa), ser observado (por exemplo,
a comer ou beber) ou falar em publico (como por exemplo,
fazer um discurso). As pessoas temem comportar-se de
uma maneira ou demonstrar sintomas de ansiedade que
causem avaliacoes negativas dos outros (como por exem-
plo, ser humilhado, embaracado ou rejeitado) ou temem
ofender os outros. Em criancas, o medo ou ansiedade
podem traduzir-se por choro, crises de célera, bloqueio de
movimentos, agarrar-se a uma pessoa ou objeto, compor-
tamento retraido e impossibilidade de falar em publico. O
medo ou incapacidade é desproporcional a ameaca repre-
sentada pela situacao social. A perturbacao é persistente,
durando tipicamente 6 ou mais meses.

A12.8 Cefaleia atribuida a perturbacao

de ansiedade generalizada

Critérios de diagndstico:

A. Qualquer cefaleia cumprindo o critério C

B. Foi diagnosticada perturbagao de ansiedade generaliza-
da de acordo com os critérios da DSM-5

C. A cefaleia ocorre apenas durante os periodos de ansie-
dade

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

Comentario:

Os doentes com perturbac¢do de ansiedade generaliza-
da apresentam preocupacao e ansiedade excessivas (expe-
tativa apreensiva) relacionadas com duas (ou mais) areas
de atividade ou eventos (exemplo: familia, sadde, finan-
cas, problemas da escola/trabalho), na maioria dos dias,
durante 3 meses ou mais. Os sintomas podem incluir agi-
tacdo ou sentir-se sem saida ou nos seus limites e tensao
muscular. Os comportamentos associados a esta pertur-
bacao incluem evitamento de atividades ou eventos com
desfecho eventualmente negativo, grande investimento de
tempo ou esforco na preparacao de eventos com desfecho
eventualmente negativo, marcada procrastinacdo no
comportamento ou tomada de decisdes devido as preocu-
pacdes, e procura repetida de protecao.
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A12.9 Cefaleia atribuida a perturbacao

de stress pdés-traumatico

Critérios de diagndstico:

A. Qualquer cefaleia cumprindo o critério C

B. Foi diagnosticada perturbacdo de stress pés-traumatico
(SPT) de acordo com os critérios da DSM-5

C. A cefaleia desenvolveu-se apds exposi¢do ao aconteci-
mento traumatico e ocorre apenas no contexto de
outros sintomas de SPT'

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

Nota:
1. A cefaleia pode ocorrer, por exemplo, durante exposi¢ao
as recordagoes do trauma.

Comentarios:

A exposicao a morte ou ameaca de morte, lesdo séria ou
violacdo sexual podem ocorrer diretamente, vivendo o
acontecimento ou podem ocorrer de maneira indireta:
testemunhando o evento; tomando conhecimento de que
o evento ocorreu com um familiar ou amigo préximos;
tendo exposicdo repetida ou extrema a detalhes aversivos
relacionados com o evento (exemplo: 0s primeiros a reco-
lher despojos humanos; agentes policiais repetidamente
expostos a pormenores relacionados com violéncia infan-
til). Isto ndo se aplica a exposicdo através dos media ele-
trénicos, televisao, filmes ou imagens, a menos que esta
exposicao esteja relacionada com o trabalho.

Dada a alta prevaléncia de depressao associada com a
perturbacdo de stress pds-traumdtico, o diagnéstico de
A12.9 Cefaleia atribuida a perturbagdo de stress postrau-
mdtico deverd ser reservado para aqueles doentes cuja
cefaleia ndo é explicada pela comorbilidade depressiva
(por exemplo: casos de cefaleia atribuida a perturbacdo de
stress poéstraumatico em doentes sem depressdo associa-
da).
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Definicao de Termos

Anorexia: Perda de apetite e aversdao aos alimentos em
grau ligeiro.

Aura: Sintoma inicial de uma crise de enxaqueca com
aura, sendo a manifestacdo de uma disfunc¢ao cerebral
focal. A aura tipicamente dura 20 a 30 minutos e prece-
de a cefaleia. Veja também: sintomas focais, prédromos,
sintomas premonitorios, sintomas de alarme e sintomas
neuroldgicos.

Cefaleia: Dor localizada acima da linha orbitomeatal.

Cintilacdo: Alucinacdes visuais que sdo brilhantes e
variam de intensidade, geralmente, cerca de 8 a 10
ciclos por segundo. Sao tipicas da enxaqueca com aura.

Crise de cefaleia (ou dor): Cefaleia ou dor que se instala,
desenvolve e permanece a um certo nivel, de minutos
até 72 horas, depois desvanece até desaparecer com-
pletamente.

Crise de cefaleia em salvas: Episédio de dor continua,
durando 15-180 minutos.

Periodo de salvas: tempo durante o qual as crises de cefa-
leias em salvas ocorrem regularmente e, pelo menos
um, em dias alternados.

Croénico: Referindo-se a dor, crénico denota persisténcia
por um periodo superior a trés meses. Referindo-se a
cefaleias, mantém este significado para cefaleias
secunddrias. Para cefaleias primdrias que sao geral-
mente episddicas, crénico é usado sempre que as crises
ocorram em mais dias e ndo por periodos superiores a
trés meses. As cefaleias trigémino-autonémicas sao
excecdo: nestas perturbacoes o adjetivo crénico s6 é
usado, quando a perturbacdo estd sem regredir por
mais de um ano.

Dias de cefaleias: Numero de dias, durante um periodo de
tempo em observagdo (geralmente um meés) afetados
por cefaleias, em todo ou parte do dia.

Dor: Sensacdo desagradadvel e experiéncia emocional
associada a lesdo tecidular potencial ou atual ou descri-
ta em termos de tal lesdo (ver também dor neuropdtica,
dor neuropdtica central e dor neuropdtica periférica).

Dor facial: Dor abaixo da linha orbitomeatal, acima do
pescoco e até aos pavilhdes auriculares.

Dor neuropdtica central: Dor causada por uma lesao ou
doenca do sistema somatossensitivo central (veja tam-
bém Dor neuropdtica).

Dor neuropdtica periférica: Dor causada por uma lesao
ou doenca do sistema somatossensitivo periférico (ver
também Dor neuropdtica).

Duracao da crise: O tempo desde o inicio até ao fim de
uma crise (ou dor) que preencha os critérios de um tipo
ou subtipo particular de cefaleia. Apds enxaqueca ou
cefaleia em salvas, uma dor de cabeca de pouca inten-
sidade, ndo pulsdtil sem sintomas acompanhantes
pode persistir, mas isso nao faz parte da crise e nado é
incluida na sua duracgdo. Se o doente adormece duran-
te uma crise e acorda aliviado, a duracao € até a hora de
acordar. Se uma crise de enxaqueca é aliviada com
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sucesso pela medicagdo, mas os sintomas regressam
dentro de 48 horas, esta pode corresponder a uma reci-
diva da mesma crise ou a uma nova crise. E necessdrio
avaliar para fazer a distincao (veja também Frequéncia
das crises).

Escotoma: Perda de parte (s) do campo visual de um ou
ambos o0s olhos. O escotoma pode ser absoluto (perda
de visdo) ou relativo (visao reduzida ou escurecida).

Espectro de fortificacdo: Alucinacao visual tipica de aura
visual da enxaqueca (arqueada, angulada e alargando
gradualmente).

Episédica: Recorrente e remitente segundo um padrdo
regular ou irregular de crises de cefaleias (ou dor) de
duracdo constante ou varidvel. Embora usado hd muito
tempo, o termo adquiriu significado especial no con-
texto das cefaleias em salvas episddicas, referindo-se a
ocorréncia de periodos de salvas separados por perio-
dos de remissdo em vez de crises. Uso semelhante foi
adotado na hemicrania paroxistica.

Fisgada de dor: Dor stbita durando um minuto ou menos
(geralmente um segundo ou menos).

Fonofobia: Hipersensitibilidade ao som, geralmente cau-
sando evitamento/fuga.

Fotofobia: Hipersensitibilidade a luz, causando evitamen-
to/fuga.

Frequéncia das crises: A frequéncia com que ocorrem as
crises de cefaleias (ou dores) por periodo de tempo
(geralmente um meés). O alivio com sucesso de uma
crise de enxaqueca com a medicag@o pode ser seguido
por recidiva dentro de 48 horas. As Recomendacoes da
IHS para os Ensaios Clinicos Controlados de farmacos
para a enxaqueca, na 2¢ edigdo, aconselham como solu-
¢do prética, especialmente na diferenciacdo de crises
registadas em didrios no més prévio, contar como cri-
ses distintas s6 as que estdo separadas por um dia intei-
ro livre de cefaleia.

Heteroforia: Estrabismo latente.

Heterotropia: Estrabismo patente.

Hipersensibilidade (a dor): Sensacao de desconforto ou
dor causada por uma pressao que normalmente ndo é
suficiente para causar tais sensacoes.

Intensidade da dor: Grau de dor (geralmente expresso em
termos da sua consequéncia funcional e avaliada
segundo uma escala verbal de quatro pontos: 0. sem
dor; 1. dor ligeira, ndo interfere com as atividades dia-
rias; 2. moderada, a dor inibe, mas n3o impede as ativi-
dades da vida didria; 3. dor grave, impede todas as ati-
vidades. Também pode ser expressa através de uma
escala analdgica visual.

Lancinante: Dor breve, tipo choque elétrico ao longo de
uma raiz ou nervo.

Muisculos pericranianos: Musculos do pescoco, musculos
da mastigacao, musculos faciais da expressao e fala,
musculos do ouvido interno.
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Neuroimagem: TC, RMN, PET, SPECT ou cintigrafia do
cérebro.

Neuropatia: Uma perturbacdo da funcao ou alteracdo
patolégica num nervo ou nervos (num nervo: mono-
neuropatia; em varios nervos: mononeuropatia multi-
pla; quando difusa e bilateral: polineuropatia). O termo
neuropatia nao inclui a neurapraxia, neurotemesis,
seccao de um nervo, perturbacdes de um nervo devido
ao impacto transitério tal como uma pancada, um esti-
ramento ou crise epilética (nesses casos, aplica-se o
termo neurogénica).

Neuropitica (dor): Dor causada por uma lesdo ou doenga
do sistema nervoso somatossensitivo.

Nevralgia: Dor na distribui¢cdo de um nervo ou nervos. (De
uso comum, especialmente na Europa, geralmente
implica dor paroxistica e de qualidade lancinante, mas
o termo nao deverd ser reservado s6 para dores paroxis-
ticas.

Nevrite: Uma forma especial de neuropatia; o termo deve-
rd ser reservado para os nervos afetados por processos
inflamatoérios.

Nova cefaleia: Qualquer tipo, subtipo ou subforma de
cefaleia de que o doente ndo padecia anteriormente.
Nao suficientemente validado: de validade duvidosa
como entidade de diagnéstico de acordo com a expe-
riéncia da comissao de classificacao e/ou de controvér-

sia na literatura.

Nuca (regido): face dorsal (posterior) do pescoco superior,
incluindo a regido de inser¢@o no cranio dos musculos
do pescoco.

Palpitante: sinénimo de pulsatil.

Periodo de remissao de salvas: o tempo durante o qual as
crises deixam de ocorrer espontaneamente e nao
podem ser induzidas pelo dlcool ou nitroglicerina. Para
ser considerado como remissao, o periodo livre de cri-
ses deverd exceder um més.

Pressao/aperto: Dor de uma qualidade constante muitas
vezes comparada com uma banda de ferro a volta da
cabeca.

Prédromos: Este termo tem sido usado com diferentes
significados, mais frequentemente como sinénimo de
sintomas premonitérios. Deverd ser evitado no futuro.

Pulsatil: Variando com os batimentos cardiacos.

Referida (dor): Dor sentida numa 4rea diferente daquela
onde tem origem.

Refracdo (erro): Miopia, hipermetropia ou astigmatismo.

Relacdo temporal estreita: Este termo é usado para des-
crever a relacdo entre uma perturbacao organica e a
cefaleia. Relacdes temporais especificas podem ser
conhecidas para perturbacdes de inicio agudo, onde a
relacdo de causalidade é possivel, mas nao foi suficien-
temente estudada. Para perturbacdes crénicas a rela-
¢do temporal assim como a causalidade é frequente-
mente muito dificil de estabelecer.
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Sintomas acompanhantes: Sintomas que tipicamente
acompanham, em vez de preceder ou seguir-se a cefa-
leia. Na enxaqueca, por exemplo, os mais frequentes
sdo: nduseas, vomitos, fotofobia, fonofobia; osmofobia,
diarreia e outros sintomas ocorrem mais raramente.

Sintomas de alarme: Termo usado previamente, quer para
sintomas premonitérios, quer para aura e por isso
ambiguo. Ndo deverd ser usado.

Sintomas focais: Sintomas de perturbacado cerebral focal
(geralmente cerebral),tais como as que ocorrem na
enxaqueca com aura.

Sintomas premonitérios: Sintomas que precedem (2-48
horas) e anunciam uma crise de enxaqueca com aura e
antes do inicio da dor de uma enxaqueca sem aura.
Entre os sintomas premonitérios comuns estdo: fadiga,
euforia, depressao, apetite invulgar, desejo intenso por
certos alimentos.

Substéncia: Produto quimico orgénico ou inorganico, ali-
mento ou aditivo, bebida alcoélica, gds ou vapor, droga
ou medicamento, substancia vegetal, animal ou outra
dada com intencdo medicinal, embora nao licenciada
como produto medicinal.

Teicopsia: Sin6nimo de espectro de fortificacdo.
(Diciondrio: - Sensacdo visual de uma centelha em
forma de ziguezague).

Termos previamente utilizados: Um termo de diagnosti-
co anteriormente utilizado com um significado idénti-
co ou similar ao termo cldssico ou contido nele. Os ter-
mos usados previamente sdo frequentemente ambi-
guos e/ou foram utilizados de forma diferente em dife-
rentes paises.

Unilateral: No lado direito ou no lado esquerdo nao cru-
zando a linha média. Cefaleia unilateral ndo envolve
necessariamente todo o lado direito ou esquerdo da
cabeca mas, pode ser frontal, temporal ou occipital,
apenas. Quando usado para perturbagdes sensitivas ou
motoras da aura da enxaqueca inclui uma hemidistri-
buicdo completa ou parcial.

Vasospasmo: Constricdo de artéria ou arteriolas a um tal
grau que a perfusao tecidular fica reduzida.

Ziguezague (linha): Sin6nimo de espectro de fortificacao.
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