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Caros Colegas

Durante o Congresso da International Headache Society em Boston, nos EUA, em Julho de 2013 foi publicamente apre-
sentada a terceira edição da Classificação das Cefaleias, publicada na revista Cephalalgia, volume 33, número 9, de julho
de 2013 e designada por ICHD-3 beta. 
O Prof. Jes Olesen, Presidente da Subcomissão de Classificação, no final da sua alocução sobre a nova classificação jus-

tificou a designação de “beta” pelo facto de ser uma versão que carece de treino prático para consolidação e ajustamentos
necessários para a articulação em curso com a componente sobre cefaleias da Classificação Internacional de Doenças
(ICD-11) da OMS e posterior publicação de uma versão final. Convidou todas as Sociedades Nacionais de Cefaleias e de
Neurologia a utilizarem imediatamente esta versão e a procederem à sua tradução apesar de não ser a versão definitiva por-
que não se esperam profundas alterações até á versão definitiva que se estima que venha a ocorrer dentro de 3 anos, no
máximo.
A Direção da Sociedade Portuguesa de Cefaleias mostrou-se, de imediato, interessada em promover a referida tradução

e iniciou, desde logo, os preparativos para o efeito. Assim foi criada uma comissão envolvendo diversos membros da
Sociedade Portuguesa de Cefaleias, a maior parte já com experiência de tradução das versões anteriores, que distribuíram
entre si os diversos capítulos da classificação. 

Esta Comissão teve um trabalho difícil, moroso e que motivou uma ampla discussão sobre os termos mais adequados
para determinadas situações clínicas em que não há uma correspondência verbal direta em português. O resultado desse
trabalho que seguiu um modelo igual ao original publicado na Cephalalgia (mantendo as siglas em inglês quando ampla-
mente usadas e as siglas portuguesas de uso corrente) surge agora à luz do dia. Dada a sua dimensão não é um instrumen-
to de consulta fácil, mas, espera-se que possa vir a ser um instrumento útil para todos os neurologistas, em particular, para
os que se dedicam preferencialmente às cefaleias. A equipa tradutora espera que este trabalho seja também útil para a
comunidade médica portuguesa e que contribua para melhorar e uniformizar os conhecimentos científicos sobre este tipo
de patologia e até facilitar a referenciação clínica. Esperamos também que seja possível elaborar posteriormente, uma
publicação resumida, de bolso, que permita uma consulta rápida durante o ato médico, à semelhança do que já foi feito
com a versão anterior da Classificação Internacional de Cefaleias (ICHD-II). 

José M. Pereira Monteiro (Coordenador)
José Rocha Barros 
Paula Esperança
Gabriela Fernandes 
Helena Gens
Raquel Gil Gouveia
Isabel Luzeiro
Jorge Machado
Isabel Pavão Martins
Fernando Matias
Maria Manuela Palmeira
Elsa Parreira
Carlos Fontes Ribeiro
Alfredo Sá 
Lívia Sousa
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Prefácio da edição portuguesa 



Após duas bem-sucedidas edições da Classificação
Internacional de Cefaleias (ICHD), a terceira edição é agora
publicada. Chamamos-lhe ICHD-3 beta, porque se tornou
possível coordenar a nossa classificação com a futura
Classificação Internacional de Doenças, edição 11 (ICD-11)
da Organização Mundial de Saúde (OMS). Trabalhamos
em proximidade e em paralelo com a OMS. Isto resultou
numa muito boa representação da cefaleia na versão pre-
liminar da ICD-11. Agora, a OMS quer testá-la no terreno
durante um bom par de anos e a nossa classificação pode
também ser testada na prática clínica em paralelo com a
versão da OMS. Isto permite-nos também testar na práti-
ca clínica a ICHD-3 versão beta. Esperamos alguns refina-
mentos posteriores da classificação, que não serão revolu-
ções. Esperamos, em dois ou três anos estar capazes de
publicar, não só os códigos da ICHD-3, mas também os
códigos da ICD-11 para todos os tipos de cefaleias. Tal tor-
nará a nossa classificação muito mais útil, porque é a clas-
sificação da OMS que, em muitos países, é usada na codi-
ficação diagnóstica de rotina. Em muitos casos, também
determina o reembolso pelo tratamento dos doentes. É,
pois, da maior importância que as duas classificações
sejam congruentes, embora a ICHD-3 permaneça mais
detalhada do que a ICD-11.
Recomendamos vivamente que cada um comece, de

imediato, a usar a ICHD-3 beta. Os leitores não devem ficar
confusos com o rótulo “beta”, porque este só é necessário
para a ligação da ICHD-3 com a ICD-11 e acreditamos que,
no futuro, haverá apenas pequenas alterações. Há aspetos
novos muito importantes e muitas melhorias na ICHD-3
beta. Por exemplo, os critérios para o diagnóstico da enxa-
queca crónica são agora parte integrante do corpo princi-
pal da classificação e a dupla codificação é recomendada
para a enxaqueca crónica com abuso medicamentoso. Há
critérios completamente revistos para as cefaleias secun-
dárias, para que a codificação do diagnóstico se torne pos-
sível no primeiro encontro com o doente. Na edição ante-
rior, não poderia ser feito um diagnóstico definitivo,
enquanto o doente não estivesse curado ou não tivesse
recuperado substancialmente da perturbação causal e da

cefaleia secundária, o que era altamente impraticável.
Foram acrescentadas algumas entidades novas, quer ao
corpo principal da classificação quer ao apêndice, que
também foi consideravelmente alargado. O apêndice,
agora, contém critérios alternativos para importantes enti-
dades, tais como enxaqueca com aura e enxaqueca cróni-
ca. A enxaqueca vestibular foi definida no apêndice em
colaboração com a Sociedade Barany, para promover e
facilitar a pesquisa nesta entidade, que muitos consideram
prevalente e importante, outros não.
Recomendamos também a tradução da ICHD-3 beta

para publicação eletrónica, mesmo que algo possa mudar
no intervalo de três anos. Se a versão beta for traduzida
agora, será muito fácil fazer pequenas alterações, que tor-
nem necessárias, após ser testada no terreno, e acrescen-
tar os números do código da ICD-11. Também recomen-
damos que as sociedades nacionais de cefaleias publici-
tem a publicação da ICHD-3 beta nos seus jornais de lín-
gua nacional. Um comentário, um editorial ou algo seme-
lhante terá provavelmente interesse para os leitores dos
jornais nacionais.
Demorou três anos e meio a desenvolver a ICHD-3 beta

e os membros da comissão de classificação trabalharam
arduamente para o conseguir. Tal como anteriormente,
houve um encontro de trabalho para cada capítulo da clas-
sificação, para o qual muitos outros especialistas em cefa-
leias contribuíram significativamente. Quero exprimir a
minha gratidão aos membros da comissão de classificação
e a todos os numerosos especialistas em cefaleias que tra-
balharam como membros dos encontros de trabalho.
Desde a última edição da ICHD, Marcia Wilkinson,

Dietr Soyka e Frank Clifford Rose que foram membros da
primeira Comissão de Classificação, estão agora falecidos.
Recordaremos sempre as suas importantes contribuições
para a classificação de cefaleias.
Finalmente, não se esqueçam de citar a ICHD-3 beta

nos vossos artigos científicos. É importante divulgar o
conhecimento sobre a ICHD-3 beta e também estimular o
uso desta classificação igualmente por especialistas e não
especialistas em cefaleias.
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ICHD-3 beta está publicada. 
Use-a imediatamente.

Jes Olesen



Direitos de autor
A Classificação Internacional de Cefaleias, 3ª edição (ver-

são beta), pode ser reproduzida livremente para uso cientí-
fico, educacional ou clínico por instituições, sociedades ou
indivíduos. De outra forma, os direitos de autor pertencem
exclusivamente à Sociedade Internacional de Cefaleias. A
reprodução de parte ou partes, sob qualquer forma, para
fins comerciais, requer a permissão da Sociedade que será
obtida mediante o pagamento de uma taxa. Por favor, con-
tacte o editor para o endereço abaixo.
© Sociedade Internacional de Cefaleias 2013.
Os pedidos de permissão para reprodução deverão ser

submetidos às Publicações 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).

Traduções
A Sociedade Internacional de Cefaleias permite,

expressamente, a tradução de toda ou de partes da
ICHD-3 beta, para fins de ensaio e/ou educação, mas não
os autoriza. As autorizações devem ser dadas por mem-
bros das sociedades nacionais. Sempre que estas existam,
tais autorizações devem-lhes ser pedidas. Todas as tradu-
ções devem ser requeridas para serem registadas na
Sociedade Internacional de Cefaleias. Antes de iniciar uma
tradução, quem pretende traduzir é aconselhado a inqui-
rir se essa tradução já existe. Todos os tradutores deverão
estar atentos à necessidade de seguirem rigorosos proto-
colos de tradução. Publicações que incluam estudos, que
façam uso de traduções de toda ou de parte da ICHD-3
beta, deverão incluir uma breve descrição do processo de
tradução, incluindo a identificação dos tradutores (deve
sempre haver mais do que um).
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Depois de duas edições da Classificação Internacional
de Cefaleias (CIC/ICHD) muito bem-sucedidas, a terceira
está agora próxima de seu final. Os membros da Comissão
de Classificação trabalharam arduamente durante três
anos para executar esta versão beta. Muitos membros pre-
sidiram aos trabalhos de um capítulo específico da classi-
ficação, assistidos por um número de outros especialistas.
Para esta edição, havia um substancial acervo de evidência
disponível para o trabalho de classificação, em contraste
com as edições anteriores que, maioritariamente, se
basearam na opinião de especialistas. Tentamos ser con-
servadores, fazendo alterações só, onde havia clara
evidência publicada para suportar a alteração ou quando
a necessidade de mudança era intuitivamente óbvia.
Esta é a primeira vez que publicamos uma versão beta

antes da versão final. A principal razão é para sincronizar
a ICHD-3 com a próxima revisão (11º edição) da
Classificação Internacional de Doenças (ICD-11). Essa clas-
sificação vai já muito avançada e, assim, não só assegu-
raremos uma excelente boa representação da cefaleia
dentro da ICD-11, mas também garantiremos a congruên-
cia entre a ICD-11 e a ICHD-3 beta. Contudo, a ICD-11
entra numa fase de ensaio e a ICHD-3 deverá fazer o
mesmo. Esta fase de ensaio permitirá a identificação e cor-
reção de erros e obter uma ampla informação proveniente
dos membros da Sociedade Internacional de Cefaleias.
Os códigos de diagnóstico da ICD-11 não estarão con-

cluídos, antes de dois a três anos, mas será uma grande
vantagem para a ICH-3 poder incluir esses códigos a par
dos seus próprios. Os códigos da ICD-11 da OMS serão
usados pelas autoridades de saúde para a codificação ofi-
cial dos diagnósticos e, em muitos casos, serão utilizados
para fins de reembolso, devemos tê-los corretos.
Publicaremos a ICHD-3 beta, de imediato, na página da

internet da Sociedade Internacional de Cefaleias e pouco

depois num exemplar da Cephalalgia. Os testes no terreno
continuarão por dois ou talvez três anos. Esperam-se
pequenas emendas, quer para a ICHD-3, quer para os códi-
gos da ICD-11, que serão incorporadas. Nessa altura, pub-
licaremos a ICHD-3, na sua versão final na Cephalalgia.
A ICHD-3 beta será publicada só em Inglês mas, todos

os que em qualquer parte do mundo quiserem fazer, de
forma cuidada, a sua própria classificação, de toda ou de
partes, serão bem-vindos, mas sujeitos às condições
acima estabelecidas. A versão final da ICHD-3 deverá ser
traduzida no maior número possível de línguas e essas
traduções publicadas, como aconteceu com a primeira e a
segunda edição. Como esperamos que a ICHD-3 beta seja
muito similar à versão final, o trabalho de tradução inicia-
do agora é provável que continue a ser útil. Qualquer alter-
ação que seja necessário fazer mais tarde, na sequência
dos testes no terreno, poderá ser feita facilmente.
Clínicos e investigadores devem começar a usar os

critérios da ICHD-3 beta. Houve muitas melhorias em
relação ICHD-II, e será inútil continuar a usar a ICHD-II
no trabalho científico. Encorajamos os leitores a estudar a
ICHD-3 beta muito cuidadosamente e a documentarem e
comentarem quaisquer inconsistências que possam
encontrar. Os comentários não deverão ser enviados para
mim, mas para os presidentes dos respetivos grupos de
trabalho. Os seus nomes e endereços de correio eletrónico
encontram-se nesta publicação e na página da IHS na
internet.

JES OLESEN
Presidente 
Comissão de Classificação das Cefaleias
Sociedade Internacional de Cefaleias
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Este extenso documento não é para ser decorado. Nem
os membros do Subcomissão da Classificação conseguem
lembrar todo o seu conteúdo. É um documento a ser con-
sultado várias vezes. Dessa forma, depressa aprenderão os
critérios para o diagnóstico da 1.1 Enxaqueca sem aura, 1.2
Enxaqueca com aura, a maioria dos subtipos do item 2.
Cefaleia tipo tensão, 3.1 Cefaleia em salvas e alguns outros.
O restante será sempre algo a ser consultado. Na prática
clínica, não é necessária a classificação para os casos
óbvios de enxaqueca ou cefaleia do tipo tensão, mas vai
ser útil quando o diagnóstico for duvidoso. Para a investi-
gação, a classificação é indispensável e cada doente que
entre num projeto de estudo, seja ensaio clínico com fár-
macos, estudo fisiopatológico ou bioquímico, deverá
preencher um conjunto de critérios de diagnóstico.
1. Esta classificação apresenta-se de forma hierarquiza-
da e permite decidir o quão detalhado se quer fazer
um diagnóstico. Este pode variar do nível do primei-
ro até ao quinto dígito. O primeiro dá uma noção
grosseira sobre o grupo a que o doente pertence. É,
por exemplo: 1. Enxaqueca ou 2. Cefaleia do tipo ten-
são ou 3. Cefaleia trigémino-autonómica. A seguir,
obtém-se informação permitindo um diagnóstico
mais detalhado. O detalhe desejado depende da fina-
lidade. Na prática clínica geral, apenas o primeiro e o
segundo dígito de diagnóstico geralmente se apli-
cam, ao passo que, na prática especializada e em
centros de cefaleias já convém um diagnóstico ao
nível do terceiro ou quarto dígitos.

2. Para fins diversos, os doentes recebem um diagnósti-
co de acordo com o fenótipo da cefaleia que apresen-
tam no momento ou que tenham apresentado no
último ano. Para estudo genético e outros fins, é con-
siderada a ocorrência 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
três diagnósticos e códigos: 1.1 Enxaqueca sem aura,
1.2 Enxaqueca com aura e 8.2 Cefaleia por uso exces-
sivo de medicação.

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

5. Se um tipo de cefaleias num doente em particular
preenche dois conjuntos diferentes de critérios de
diagnóstico, então todas as outras informações dis-
poníveis deverão ser usadas para decidir qual das
alternativas é o diagnóstico correto ou a que mais se
aproxima do diagnóstico. Isso pode incluir a história
da cefaleia ao longo do tempo (como começou a
cefaleia?), a história familiar, o efeito das medicações,

relação com a menstruação, a idade, o sexo e um con-
junto de outros aspetos. O preenchimento dos crité-
rios de diagnóstico para 1. Enxaqueca, 2. Cefaleia do
tipo tensão ou 3. Cefaleias trigémino-autonómicas, ou
qualquer dos seus subtipos, prevalece sempre sobre o
preenchimento de critérios para as categorias de
diagnósticos prováveis de cada uma delas, as quais
são descritas no final de cada grupo. Por outras pala-
vras, um doente cuja cefaleia preencha critérios para:
1.5 Enxaqueca provável como para 2.1 Cefaleia tipo
tensão episódica pouco frequente, deverá ser codifica-
do para esta última. Não 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 diagnósticos coexis-
tem e os dois devem ser codificados.

6. Para receber um diagnóstico particular de cefaleia, o
doente deve, em muitos casos, apresentar um núme-
ro mínimo de crises (ou dias) com aquele tipo de
cefaleia. Esse número é especificado nos critérios de
diagnóstico explícitos de cada tipo, subtipo e subfor-
ma de cefaleia. A cefaleia deve ainda preencher um
número de outros requisitos descritos dentro dos cri-
térios em letras separadas: A, B, C etc. Alguns tópicos
com letras são monotemáticos, isto é, expressam um
requisito único. Outros tópicos com letras são polite-
máticos e requerem, por exemplo, duas entre quatro
das características listadas.

7. Alguns tipos de cefaleias só permitem o diagnóstico
até ao nível do primeiro e segundo dígitos. Por isso,
os critérios de diagnóstico até o terceiro ou quarto
dígito requerem, como critério A, o preenchimento
dos critérios para níveis 1 e/ou 2 e, no critério B e
subsequentes, especifica os demais critérios a serem
preenchidos.

8. A frequência das crises de cefaleias primárias varia
desde crises em cada um ou dois anos até crises diá-
rias. A intensidade das crises também é variável. A
ICHD-3 beta, geralmente, não fornece a possibilida-
de de codificar por frequência e intensidade das cri-
ses, mas recomenda que a frequência e a intensidade
sejam especificadas em texto livre.

9. Cefaleia primária ou secundária ou ambas: quando
uma nova cefaleia ocorre, pela primeira vez, em
estreita relação temporal com outra alteração, reco-
nhecida como causa de cefaleia, ou preenche outros
critérios de causalidade para essa afeção, a nova
cefaleia é codificada como cefaleia secundária atri-
buída à perturbação causal. Isto é verdade, mesmo
quando a cefaleia tem as características de uma cefa-
leia primária (enxaqueca, cefaleia tipo tensão, cefa-
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leia em salvas ou uma das outras cefaleias trigémino-
autonómicas). Quando uma cefaleia primária pree-
xistente se torna crónica em estreita relação temporal
com outra alteração, reconhecida causa de cefaleia,
os dois diagnósticos deverão ser atribuídos. Quando
uma cefaleia primária agrava significativamente (a
frequência e/ou a intensidade aumentam duas vezes
ou mais) em estreita relação temporal com a tal per-
turbação causal, ambos os diagnósticos, o de cefaleia
primária e o de cefaleia secundária devem ser atri-
buídos, desde que haja uma clara evidência de que
esta perturbação pode causar cefaleias.

10. O último critério para cada forma de cefaleia é “Não
melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta”. Considerar outros possíveis diagnósticos (o
diagnóstico diferencial) faz parte da rotina do pro-
cesso de diagnóstico clínico. Quando uma cefaleia
parece preencher os critérios para uma dada forma
de cefaleias, este último critério é sempre um lem-
brete para se considerar outros diagnósticos que
possam explicar melhor a cefaleia em causa.
Isto aplica-se, em particular, quando se discute se a
cefaleia é primária ou secundária. Também se pode
aplicar a causas alternativas de uma determinada
perturbação: por exemplo, a cefaleia que ocorre em
relação temporal próxima com um enfarte cerebral
isquémico agudo pode ser a consequência não do
acidente vascular cerebral, mas da causa do aciden-
te vascular (por exemplo: dissecção arterial).

11. Muitos doentes com crises de cefaleias preenchen-
do um determinado conjunto de critérios de diag-
nóstico, também têm crises que, embora similares,
não satisfazem plenamente os critérios. Isso pode
ser devido ao tratamento, incapacidade de recordar
os sintomas de forma precisa ou outros fatores.
Peça ao doente para descrever uma crise típica não
tratada ou tratada sem sucesso e certifique-se da
existência de número de crises suficiente para esta-
belecer o diagnóstico. Depois inclua as crises
menos típicas, quando descrever a frequência das
crises. 

12. Quando há suspeita de que um doente possui mais
do que um tipo de cefaleia é altamente recomenda-
do que preencha um diário de diagnóstico da cefa-
leia, no qual anote as principais características de
cada episódio de cefaleia. Está demonstrado que o
diário de cefaleias melhora o rigor do diagnóstico,
assim como permite uma avaliação mais precisa do
consumo de medicação. Finalmente, ensina o
doente a distinguir entre diferentes cefaleias, por
exemplo, entre a enxaqueca sem aura e cefaleia do
tipo tensão episódica.

13. Em cada capítulo das cefaleias secundárias, são
mencionadas as causas mais conhecidas e mais
bem estabelecidas e são fornecidos os critérios para
essas causas. No entanto, em muitos capítulos, por

exemplo, 9. Cefaleia atribuída a infeção, há um
número quase infinito de etiologias possíveis. Para
evitar uma lista muito longa, apenas são menciona-
das as mais importantes. No exemplo, as causas
mais raras estão incluídas no item 9.2.3 Cefaleia
atribuída a outra infeção sistémica. Esse mesmo sis-
tema foi usado noutros capítulos de cefaleias
secundárias.

14. Os critérios de diagnóstico para as cefaleias secun-
dárias já não requerem mais a remissão ou a melho-
ria significativa da perturbação causal para que o
diagnóstico possa ser feito. Os critérios de diagnós-
tico da ICHD-3 beta podem ser aplicados logo na
apresentação ou logo após a confirmação da pertur-
bação subjacente. O critério A refere-se à presença
da cefaleia; o critério B é a presença de fator causal;
o critério C é a evidência de causalidade. Em condi-
ções agudas, uma relação temporal próxima entre o
início da cefaleia e o início da presumível perturba-
ção causal é frequentemente suficiente para estabe-
lecer a causalidade, enquanto condições menos
agudas, geralmente, requerem maior evidência de
causalidade. Em todo o caso, o último critério deve-
rá ser aplicado como um teste: “Não melhor expli-
cado por outro diagnóstico da ICHD-3 beta”.

15. Em algumas cefaleias secundárias, sendo um bom
exemplo a 5.2 Cefaleia persistente atribuída a trau-
matismo da cabeça, o reconhecimento da ocorrên-
cia de subformas de cefaleias persistentes; isto é, a
cefaleia, que foi causada, inicialmente, por outra
perturbação, falha a remissão, após a perturbação
causal ter sido resolvida. Em tais casos, o diagnósti-
co muda de uma subforma aguda (por exemplo: 5.1
Cefaleia aguda atribuída a traumatismo da cabeça)
para a subforma persistente (5.2. Cefaleia persisten-
te atribuída a traumatismo da cabeça) depois de um
intervalo de tempo especificado (três meses, neste
exemplo). A evidência de causalidade depende do
preenchimento precoce dos critérios para o diag-
nóstico da subforma aguda e da persistência da
mesma cefaleia.
A maior parte destes diagnósticos estão no apêndi-
ce, porque não é suficientemente clara a evidência
da sua existência. Estes não deverão ser aplicados
regularmente, mas estão lá para estimular a pesqui-
sa de melhores critérios de causalidade.

16. O Apêndice destina-se à investigação. Ajuda os cien-
tistas clínicos a estudarem entidades órfãs para pos-
terior inclusão (ou em alguns casos, exclusão) no
corpo principal da classificação. Muitos diagnósti-
cos e critérios de diagnóstico no Apêndice ou são
novos ou são alternativas aos critérios do corpo
principal da classificação. Alguns são velhas entida-
des ainda não suficientemente validadas; estas são
candidatas a serem eliminadas na próxima revisão
da ICHD se, entretanto, não for produzida evidência.
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1. Enxaqueca
1.1 Enxaqueca sem aura
1.2 Enxaqueca com aura
1.2.1 Enxaqueca com aura típica 
1.2.1.1 Aura típica com cefaleia 
1.2.1.2 Aura típica 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 esporádica
1.2.4 Enxaqueca retiniana

1.3 Enxaqueca crónica
1.4 Complicações da enxaqueca
1.4.1 Estado de mal de enxaqueca
1.4.2 Aura persistente sem enfarte
1.4.3 Enfarte atribuído a enxaqueca
1.4.4 Crise epilética desencadeada por enxaqueca

1.5 Enxaqueca provável
1.5.1 Enxaqueca sem aura, provável
1.5.2 Enxaqueca com aura, provável

1.6 Síndromes episódicas que podem estar associadas à enxaqueca
1.6.1 Perturbação gastrintestinal recorrente
1.6.1.1 Síndrome dos vómitos cíclicos
1.6.1.2 Enxaqueca abdominal

1.6.2 Vertigem paroxística benigna
1.6.3 Torcicolo paroxístico benigno

2. Cefaleia tipo tensão 
2.1 Cefaleia tipo tensão episódica pouco frequente
2.1.1 Cefaleia tipo tensão episódica pouco frequente associada a dor pericraniana
2.1.2 Cefaleia tipo tensão episódica pouco frequente não associada a dor pericraniana

2.2 Cefaleia tipo tensão episódica frequente
2.2.1 Cefaleia tipo tensão episódica frequente associada a dor pericraniana
2.2.2 Cefaleia tipo tensão episódica frequente não associada a dor pericraniana

2.3 Cefaleia tipo tensão crónica
2.3.1 Cefaleia tipo tensão crónica associada a dor pericraniana
2.3.2 Cefaleia tipo tensão crónica não associada a dor pericraniana

2.4 Cefaleia tipo tensão/Cefaleia tipo tensão, provável 
2.4.1 Cefaleia tipo tensão episódica pouco frequente, provável 
2.4.2 Cefaleia tipo tensão episódica frequente, provável 
2.4.3 Cefaleia tipo tensão crónica, provável 

3. Cefaleias trigémino-autonómicas 
3.1 Cefaleia em salvas
3.1.1 Cefaleia em salvas episódica
3.1.2 Cefaleia em salvas crónica

3.2 Hemicrânia paroxística
3.2.1 Hemicrânia paroxística episódica 
3.2.2 Hemicrânia paroxística crónica 

3.3 Crises de cefaleia neuralgiforme, unilateral, de curta duração 
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3.3.1. Crises de cefaleia neuralgiforme, unilateral, de curta duração com hiperemia conjuntival e lacri-
mejo (SUNCT)

3.3.1.1 SUNCT episódico
3.3.1.2 SUNCT crónico

3.3.2 Crises de cefaleia neuralgiforme, unilateral, de curta duração com sintomas autonómicos cra-
nianos (SUNA)

3.3.2.1 SUNA episódica
3.3.2.2 SUNA crónica

3.4 Hemicrânia contínua
3.5 Cefaleia trigémino-autonómica provável 
3.5.1 Cefaleia em salvas, provável 
3.5.2 Hemicrânia paroxística provável 
3.5.3 Cefaleia neuralgiforme, unilateral, de curta duração, provável
3.5.4 Hemicrânia contínua provável 

4. Outras cefaleias primárias
4.1 Cefaleia primária da tosse
4.1.1 Cefaleia primária da tosse, provável

4.2 Cefaleia primária do exercício 
4.2.1 Cefaleia primária do exercício, provável

4.3 Cefaleia primária associada à atividade sexual
4.3.1 Cefaleia primária associada à atividade sexual, provável

4.4 Cefaleia explosiva primária 
4.5 Cefaleia por estímulo frio
4.5.1 Cefaleia atribuída à aplicação externa de estímulo frio
4.5.2 Cefaleia atribuída à ingestão ou inalação de estímulo frio
4.5.3 Cefaleia por estímulo frio, provável
4.5.3.1 Cefaleia devida provavelmente à aplicação externa de um estímulo frio
4.5.3.2 Cefaleia devida provavelmente à ingestão ou inalação de um estímulo frio

4.6 Cefaleia por pressão externa
4.6.1 Cefaleia por compressão externa
4.6.2 Cefaleia por tração externa
4.6.3 Cefaleia por pressão externa, provável
4.6.3.1 Cefaleia por compressão externa, provável
4.6.3.2 Cefaleia por tração externa, provável

4.7 Cefaleia primária tipo guinada
4.7.1 Cefaleia primária tipo guinada, provável

4.8 Cefaleia numular
4.8.1 Cefaleia numular, provável

4.9 Cefaleia hípnica
4.9.1 Cefaleia hípnica, provável

4.10 Cefaleia persistente diária desde o início 
4.10.1 Cefaleia persistente diária desde o início, provável

5. Cefaleia atribuída a traumatismo crânio-encefálico e/ou cervical
5.1 Cefaleia aguda atribuída a lesão traumática crânio-encefálica
5.1.1 Cefaleia aguda atribuída a lesão crânio-encefálica moderada ou grave
5.1.2 Cefaleia aguda pós-traumática atribuída a lesão crânio-encefálica ligeira

5.2 Cefaleia persistente atribuída a lesão traumática crânio-encefálica
5.2.1 Cefaleia persistente atribuída a lesão crânio-encefálica moderada ou grave
5.2.2 Cefaleia crónica pós-traumática atribuída a lesão crânio-encefálica ligeira 

5.3 Cefaleia aguda atribuída a lesão em contragolpe (“whiplash”)
5.4 Cefaleia persistente atribuída a lesão em contragolpe 
5.5 Cefaleia aguda atribuída a craniotomia
5.6 Cefaleia persistente atribuída a craniotomia
6. Cefaleia atribuída a perturbação vascular craniana ou cervical
6.1 Cefaleia atribuída a acidente vascular cerebral isquémico ou acidente isquémico transitório 
6.1.1 Cefaleia atribuída a acidente vascular cerebral isquémico (enfarte cerebral) 
6.1.2 Cefaleia atribuída a acidente isquémico transitório (AIT) 

6.2 Cefaleia atribuída a hemorragia intracraniana não traumática 
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6.2.1 Cefaleia atribuída a hemorragia intracerebral não traumática 
6.2.2 Cefaleia atribuída a hemorragia subaracnoidea não traumática (HSA)
6.2.3 Cefaleia atribuída a hemorragia subdural aguda não traumática (HSD)

6.3 Cefaleia atribuída a malformação vascular não rota 
6.3.1 Cefaleia atribuída a aneurisma sacular não roto
6.3.2 Cefaleia atribuída a malformação arteriovenosa (MAV) 
6.3.3 Cefaleia atribuída a fístula arteriovenosa dural 
6.3.4 Cefaleia atribuída a angioma cavernoso 
6.3.5 Cefaleia atribuída a angiomatose encefalotrigeminal ou leptomeníngea (Síndrome de Sturge-

Weber) 
6.4 Cefaleia atribuída a arterite
6.4.1 Cefaleia atribuída a arterite de células gigantes 
6.4.2 Cefaleia atribuída a angeíte primária do sistema nervoso central 
6.4.3 Cefaleia atribuída a angeíte secundária do sistema nervoso central 

6.5 Cefaleia atribuída a patologia da artéria carótida cervical ou da artéria vertebral 
6.5.1 Cefaleia ou dor facial ou cervical atribuída a dissecção da artéria carótida cervical ou da artéria

vertebral
6.5.2 Cefaleia pós-endarterectomia 
6.5.3 Cefaleia atribuída a angioplastia carotídea ou vertebral

6.6 Cefaleia atribuída a trombose venosa cerebral (TVC) 
6.7 Cefaleia atribuída a outra patologia arterial intracraniana aguda
6.7.1 Cefaleia atribuída a procedimento endovascular intracraniano
6.7.2 Cefaleia da angiografia
6.7.3 Cefaleia atribuída à síndrome da vasoconstrição cerebral reversível 
6.7.3.1 Cefaleia devida provavelmente à síndrome da vasoconstrição cerebral reversível 

6.7.4 Cefaleia atribuída a dissecção arterial intracraniana
6.8. Cefaleia atribuída a doença vascular genética
6.8.1 Arteriopatia cerebral autossómica dominante com enfartes subcorticais e leucoencefalopatia

(CADASIL)
6.8.2 Encefalopatia mitocondrial, acidose láctica e episódios de acidente vascular cerebral (MELAS)
6.8.3 Cefaleia atribuída a outra doença vascular genética

6.9 Cefaleia atribuída a apoplexia pituitária 
7. Cefaleia atribuída a perturbação intracraniana não vascular
7.1 Cefaleia atribuída a hipertensão do líquido cefalorraquidiano (LCR) 
7.1.1 Cefaleia atribuída a hipertensão intracraniana idiopática 
7.1.2 Cefaleia atribuída a hipertensão intracraniana secundária a causas metabólicas, tóxicas ou hor-

monais
7.1.3 Cefaleia atribuída a hipertensão intracraniana secundária a hidrocefalia

7.2 Cefaleia atribuída a hipotensão do LCR
7.2.1 Cefaleia pós-punção dural 
7.2.2 Cefaleia por fístula de LCR 
7.2.3 Cefaleia atribuída a hipotensão intracraniana espontânea 

7.3 Cefaleia atribuída a doença intracraniana inflamatória não infeciosa 
7.3.1 Cefaleia atribuída a neurossarcoidose 
7.3.2 Cefaleia atribuída a meningite asséptica não infeciosa
7.3.3 Cefaleia atribuída a outra doença intracraniana inflamatória não infeciosa
7.3.4 Cefaleia atribuída a hipofisite linfocitária
7.3.5 Síndrome de cefaleia e défices neurológicos transitórios e linfocitose do LCR 

7.4 Cefaleia atribuída a neoplasia intracraniana 
7.4.1 Cefaleia atribuída a neoplasia intracraniana
7.4.1.1 Cefaleia atribuída a quisto coloide de terceiro ventrículo

7.4.2 Cefaleia atribuída a meningite carcinomatosa 
7.4.3 Cefaleia atribuída a hiper ou hipossecreção hipotalâmica ou hipofisária

7.5 Cefaleia atribuída a injeção intratecal
7.6 Cefaleia atribuída a crise epilética
7.6.1 Hemicrânia epilética 
7.6.2 Cefaleia pós crise epilética

7.7 Cefaleia atribuída a malformação de Chiari tipo I 
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7.8 Cefaleia atribuída a outra perturbação intracraniana não vascular
8. Cefaleia atribuída a uma substância 2 ou à sua privação
8.1 Cefaleia atribuída ao uso ou exposição a uma substância 
8.1.1 Cefaleia induzida por dador de óxido nítrico (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 monóxido de carbono (CO) 
8.1.4 Cefaleia induzida por álcool 
8.1.4.1 Cefaleia imediata provocada por álcool 
8.1.4.2 Cefaleia tardia provocada por álcool 

8.1.5 Cefaleia induzida por alimentos e/ou aditivos alimentares
8.1.5.1 Cefaleia induzida por glutamato monossódico 

8.1.6 Cefaleia induzida por cocaína 
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 peptídeo 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 atribuída a agente vasopressor agudo exógeno
8.1.10 Cefaleia atribuída ao uso ocasional de medicação para outras indicações 
8.1.11 Cefaleia atribuída ao uso prolongado de medicação para outras indicações 
8.1.12 Cefaleia atribuída a hormona exógena
8.1.13 Cefaleia atribuída ao uso e/ou exposição a outra substância

8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicação 
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 ácido acetilsalicílico 
8.2.3.3 Cefaleia por uso excessivo de outros anti-inflamatórios não 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 múltiplas classes de fármacos, não usados, isoladamente,

em excesso
8.2.7 Cefaleia devida ao uso excessivo, não comprovado, de múltiplas classes de fármacos 
8.2.8 Cefaleia devida ao uso excessivo de outra medicação 

8.3 Cefaleia atribuída a privação de substância
8.3.1 Cefaleia por privação de cafeína
8.3.2 Cefaleia por privação de opioides 
8.3.3 Cefaleia por privação de estrogénios 
8.3.4 Cefaleia atribuída a privação de outras substâncias de uso crónico 

9. Cefaleia atribuída a infeção
9.1 Cefaleia atribuída a infeção intracraniana 
9.1.1 Cefaleia atribuída a meningite ou meningoencefalite bacteriana
9.1.1.1 Cefaleia atribuída a meningite ou meningoencefalite bacteriana aguda
9.1.1.2 Cefaleia atribuída a meningite ou meningoencefalite bacteriana crónica
9.1.1.3 Cefaleia persistente atribuída a meningite ou meningoencefalite bacteriana no passado

9.1.2 Cefaleia atribuída a meningite ou encefalite vírica
9.1.2.1 Cefaleia atribuída a meningite vírica
9.1.2.2 Cefaleia atribuída a encefalite vírica

9.1.3 Cefaleia atribuída a infeção intracraniana parasitária (fúngica ou outra)
9.1.3.1 Cefaleia aguda atribuída a infeção intracraniana parasitária (fúngica ou outra)
9.1.3.2 Cefaleia crónica atribuída a infeção intracraniana parasitária (fúngica ou outra)

9.1.4 Cefaleia atribuída a abcesso cerebral 
9.1.5 Cefaleia atribuída a empiema subdural 

9.2 Cefaleia atribuída a infeção sistémica 
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9.2.1 Cefaleia atribuída a infeção bacteriana sistémica 
9.2.1.1 Cefaleia atribuída a infeção bacteriana sistémica aguda
9.2.1.2 Cefaleia atribuída a infeção bacteriana sistémica crónica

9.2.2 Cefaleia atribuída a infeção vírica sistémica 
9.2.2.1 Cefaleia atribuída a infeção vírica sistémica aguda
9.2.2.2 Cefaleia atribuída a infeção vírica sistémica crónica

9.2.3 Cefaleia atribuída a outra infeção sistémica 
9.2.3.1 Cefaleia atribuída a outra infeção sistémica aguda
9.2.3.2 Cefaleia atribuída a outra infeção sistémica crónica

10. Cefaleia atribuída a perturbação da homeostasia
10.1 Cefaleia atribuída a hipóxia e/ou hipercapnia
10.1.1 Cefaleia da grande altitude 
10.1.2 Cefaleia atribuída a viagem de avião
10.1.3 Cefaleia do mergulho
10.1.4 Cefaleia da apneia do sono 

10.2 Cefaleia da diálise 
10.3 Cefaleia atribuída a hipertensão arterial 
10.3.1 Cefaleia atribuída a feocromocitoma 
10.3.2 Cefaleia atribuída a crise hipertensiva sem encefalopatia hipertensiva 
10.3.3 Cefaleia atribuída a encefalopatia hipertensiva 
10.3.4 Cefaleia atribuída a pré-eclampsia ou eclampsia
10.3.5 Cefaleia atribuída a desregulação autonómica

10.4 Cefaleia atribuída ao hipotiroidismo 
10.5 Cefaleia atribuída ao jejum 
10.6 Cefaleia cardíaca 
10.7 Cefaleia atribuída a outra perturbação da homeostasia 
11. Cefaleia ou dor facial atribuída a perturbação do crânio, pescoço, olhos, ouvidos, nariz, seios

peri-nasais, dentes, boca ou outras estruturas cranianas ou faciais
11.1 Cefaleia atribuída a perturbação de osso craniano 
11.2 Cefaleia atribuída a perturbação do pescoço 
11.2.1 Cefaleia cervicogénica 
11.2.2 Cefaleia atribuída a tendinite retrofaríngea
11.2.3 Cefaleia atribuída a distonia craniocervical

11.3 Cefaleia atribuída a perturbação dos olhos
11.3.1 Cefaleia atribuída a glaucoma agudo 
11.3.2 Cefaleia atribuída a erros de refração
11.3.3 Cefaleia atribuída a heteroforia ou heterotropia (estrabismo latente ou manifesto) 
11.3.4 Cefaleia atribuída a inflamação ocular 
11.3.5 Cefaleia atribuída a trocleíte

11.4 Cefaleia atribuída a perturbação dos ouvidos
11.5 Cefaleia atribuída a perturbação do nariz ou seios peri-nasais
11.5.1 Cefaleia atribuída a rinossinusite aguda
11.5.2 Cefaleia atribuída a rinossinusite crónica ou recorrente

11.6 Cefaleia atribuída a perturbação dos dentes ou mandíbula
11.7 Cefaleia ou dor facial atribuída a perturbação da articulação temporomandibular (ATM)
11.8 Cefaleia ou dor facial atribuída a inflamação do ligamento estilo-hioideu
11.9 Cefaleia ou dor facial atribuída a outra perturbação do crânio, pescoço, olhos, ouvidos, nariz, seios

da face, dentes, boca ou outras estruturas 
12. Cefaleia atribuída a perturbação psiquiátrica
12.1 Cefaleia atribuída a perturbação de somatização
12.2 Cefaleia atribuída a perturbação psicótica
13. Neuropatias cranianas dolorosas e outras dores faciais
13.1 Nevralgia do trigémio
13.1.1 Nevralgia do trigémio clássica
13.1.1.1 Nevralgia do trigémio clássica puramente paroxística
13.1.1.2 Nevralgia do trigémio clássica com concomitante dor facial persistente

13.1.2 Neuropatia trigeminal dolorosa
13.1.2.1 Neuropatia trigeminal dolorosa atribuída a herpes zóster agudo
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13.1.2.2 Neuropatia trigeminal posherpética
13.1.2.3 Neuropatia trigeminal dolorosa pós-traumática 
13.1.2.4 Neuropatia trigeminal dolorosa atribuída a placa de esclerose múltipla 
13.1.2.5 Neuropatia trigeminal dolorosa atribuída a lesão ocupando espaço
13.1.2.6 Neuropatia trigeminal dolorosa atribuída a outra perturbação

13.2 Nevralgia do glossofaríngeo
13.2.1 Nevralgia glossofaríngea clássica
13.2.2 Nevralgia glossofaríngea sintomática

13.3 Nevralgia do nervo intermediário 
13.3.1 Nevralgia do nervo intermediário clássica
13.3.2 Nevralgia do nervo intermediário atribuída ao Herpes zóster

13.4 Nevralgia do occipital 
13.5 Nevrite óptica
13.6 Cefaleia atribuída a isquemia do nervo motor ocular
13.7 Síndrome de Tolosa-Hunt
13.8 Síndrome oculossimpática paratrigeminal (Raeder’s)
13.9 Neuropatia oftalmoplégica dolorosa recorrente
13.10 Síndrome do ardor bocal
13.11 Dor facial persistente idiopática
13.12 Dor neuropática central
13.12.1 Dor neuropática central atribuída a Esclerose Múltipla 
13.12.2 Dor neuropática central pós AVC 

14. Outras cefaleias
14.1 Cefaleia não classificada noutro local
14.2 Cefaleia não especificada

A. Apêndice
A1. Enxaqueca
A1.1 Enxaqueca sem aura
A1.1.1 Enxaqueca sem aura, menstrual pura 
A1.1.2 Enxaqueca sem aura relacionada com a menstruação
A1.1.3 Enxaqueca sem aura não-menstrual 

A1.2 Enxaqueca com aura (critérios alternativos)
A1.2.1 Enxaqueca com aura típica (critérios alternativos)

A1.3 Enxaqueca crónica (critérios alternativos)
A1.3.1 Enxaqueca crónica com períodos sem cefaleia
A1.3.2 Enxaqueca crónica com cefaleia contínua

A1.4 Complicações da enxaqueca
A1.4.5 Estado de aura de enxaqueca

A1.6 Síndromes episódicas que podem estar associadas à enxaqueca
A1.6.4 Cólica infantil
A1.6.5 Hemiplegia alternante da infância
A1.6.6 Enxaqueca vestibular

A2. Cefaleia tipo tensão (critérios alternativos)
A3 Cefaleias trigémino-autonómicas (TAC’s)
A3.6 Cefaleias trigémino-autonómicas indiferenciadas
A4 Outras cefaleias primárias
A4.11 Epicrania fugax
A5. Cefaleia atribuída a lesão ou traumatismo crânio-encefálico e/ou cervical
A5.1 Cefaleia aguda atribuída a lesão traumática crânio-encefálica
A5.1.1.1 Cefaleia aguda de início tardio atribuída a lesão traumática crânio-encefálica moderada ou grave
A5.1.2.1 Cefaleia aguda de início tardio atribuída a lesão crânio-encefálica ligeira

A5.2 Cefaleia persistente atribuída a lesão traumática crânio-encefálica
A5.2.1.1 Cefaleia persistente de início tardio atribuída a lesão traumática crânio-encefálica moderada ou

grave
A5.2.2.1 Cefaleia persistente de início tardio atribuída a lesão traumática crânio-encefálica ligeira

A5.7 Cefaleia atribuída a radio-cirurgia ao cérebro
A5.8 Cefaleia aguda atribuída a outra lesão ou outro traumatismo crânio-encefálico e/ou cervical
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A5.9 Cefaleia persistente atribuída a outra lesão ou outro traumatismo crânio-encefálico e/ou cervical
A6. Cefaleia atribuída a perturbação vascular craniana ou cervical
A6.10 Cefaleia persistente atribuída a perturbação vascular craniana ou cervical no passado
A7. Cefaleia atribuída a perturbação intracraniana não vascular
A7.6 Cefaleia atribuída a crise epilética
A.7.6.3 Cefaleia pós eletroconvulsivoterapia 

A.7.9 Cefaleia persistente atribuída a perturbação intracraniana não vascular antiga
A8 Cefaleia atribuída a uma substância ou à sua privação
A8.4 Cefaleia persistente atribuída ao uso ou à exposição a uma substância no passado
A9 Cefaleia atribuída a infeção
A9.1 Cefaleia atribuída a infeção intracraniana

A9.1.3.3 Cefaleia persistente atribuída a infeção intracraniana fúngica ou outra infeção parasitária no
passado

A9.1.6 Cefaleia atribuída a outra lesão infeciosa ocupando espaço
A9.3 Cefaleia atribuída a infeção por vírus de imunodeficiência humana (HIV)
A10 Cefaleia atribuída a perturbação da homeostasia
A10.7 Cefaleia e/ou dor no pescoço atribuída a hipotensão ortostática (postural)
A10.8 Cefaleia atribuída a outra perturbação da homeostasia
A10.8.1 Cefaleia atribuída a viagem no espaço
A10.8.2 Cefaleia atribuída a outras perturbações metabólicas ou sistémicas

A10.9 Cefaleia persistente atribuída a perturbação da homeostasia no passado
A11. Cefaleia ou dor facial atribuída a perturbação do crânio, pescoço, olhos, ouvidos, nariz, seios

peri-nasais, dentes, boca ou outra estrutura facial ou cervical
A.11.2 Cefaleia atribuída a perturbação do pescoço
A11.2.4 Cefaleia atribuída a radiculopatia cervical superior
A11.2.5 Cefaleia atribuída a dor miofascial cervical

A11.5 Cefaleia atribuída a perturbação do nariz e seios peri-nasais
A11.5.3 Cefaleia atribuída a perturbação da mucosa nasal, cornetos ou septo nasal

A12. Cefaleia atribuída a perturbação psiquiátrica
A12.3 Cefaleia atribuída a perturbação depressiva
A12.4 Cefaleia atribuída a perturbação de ansiedade de separação
A12.5 Cefaleia atribuída a perturbação de pânico
A12.6 Cefaleia atribuída a fobia específica
A12.7 Cefaleia atribuída a perturbação de ansiedade social (fobia social)
A12.8 Cefaleia atribuída a perturbação de ansiedade generalizada
A12.9 Cefaleia atribuída a perturbação de stress pós-traumático
A12.10 Cefaleia atribuída a perturbação de stress aguda 
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Parte 1

Cefaleias Primárias

1. Enxaqueca 
2. Cefaleia tipo tensão 
3. Cefaleias trigémino-autonómicas
4. Outras cefaleias primárias





I. Enxaqueca
1.1 Enxaqueca sem aura

1.2 Enxaqueca com aura 

1.2.1 Enxaqueca com aura típica 

1.2.1.1 Aura típica com cefaleia 

1.2.1.2 Aura típica 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 esporádica

1.2.4 Enxaqueca retiniana 

1.3 Enxaqueca crónica 

1.4 Complicações 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 provável 

1.5.1 Enxaqueca sem aura, provável 

1.5.2 Enxaqueca com aura provável 

1.6 Síndromes episódicas que podem estar associadas a

enxaqueca 

1.6.1 Perturbação gastrintestinal recorrente 

1.6.1.1 Síndrome de vómitos cíclicos 

1.6.1.2 Enxaqueca abdominal 

1.6.2 Vertigem paroxística benigna 

1.6.3 Torcicolo paroxístico benigno 

Codificada em outro lugar:

Cefaleia semelhante à da enxaqueca, secundária a

outra doença (enxaqueca sintomática) é codificada como

uma cefaleia secundária atribuída a essa perturbação.

Comentário geral
Cefaleia primária ou secundária ou ambas?

Quando uma cefaleia nova com características de enxa-

queca ocorre, pela primeira vez, em estreita relação tem-

poral com outra perturbação, reconhecida como causa de

cefaleias, ou preenche os critérios desta entidade, é codifi-

cada como uma cefaleia secundária a essa perturbação.

Quando uma enxaqueca preexistente se torna crónica, em

estreita relação temporal com uma doença, considera-se

tanto o diagnóstico de enxaqueca como o diagnóstico

secundário. 8.2 Cefaleia por abuso medicamentoso é um

exemplo importante disto: o diagnóstico de enxaqueca

episódica ou crónica e o diagnóstico 8.2 Cefaleia por abuso

medicamentoso devem ser considerados, se o abuso medi-

camentoso estiver presente. Quando a enxaqueca preexis-

tente tem um agravamento significativo (a frequência e/ou
a intensidade aumentam, duas vezes ou mais), em estrei-
ta relação temporal com uma perturbação causadora,
deve considerar-se o diagnóstico inicial da enxaqueca e o
diagnóstico de cefaleia secundária, desde que haja clara
evidência de que a doença pode causar cefaleias.

Introdução
A enxaqueca é uma perturbação cefalálgica primária,

comum e incapacitante. Estudos epidemiológicos têm
documentado a sua alta prevalência e impactos socioeco-
nómicos e pessoais elevados. No Global Burden of Disease
Survey 2010, foi classificada como a terceira doença mais
prevalente e a sétima causa específica de incapacidade no
mundo.
A enxaqueca tem dois subtipos principais. 1.1

Enxaqueca sem aura é uma síndrome clínica caracterizada
por cefaleia com características específicas e sintomas
associados. 1.2 Enxaqueca com aura é caracterizada, prin-
cipalmente, pelos sintomas neurológicos focais transitó-
rios que geralmente precedem ou frequentemente acom-
panham a cefaleia. Alguns doentes experimentam também
uma fase premonitória, ocorrendo horas ou dias antes da
cefaleia e uma fase de resolução de cefaleia. Os sintomas
premonitórios e de resolução incluem hiperatividade,
hipoatividade, depressão, 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 episódios com aura, mas também
alguns episódios sem aura deve ser codificado como 1.2
Enxaqueca com aura e 1.1 Enxaqueca sem aura. Episódios
de ambos os tipos estão incluídos nos critérios diagnósti-
cos para 1.3 Enxaqueca crónica.

1.1 Enxaqueca sem aura
Termos previamente utilizados:

Enxaqueca comum; hemicrânia simples.

Descrição:

Perturbação cefalálgica recorrente manifestando-se em
episódios com duração de 4 a 72 horas. Características
típicas da cefaleia são localização unilateral, pulsatilidade,
intensidade moderada ou grave, agravamento por ativida-
de física de rotina e associação com náuseas e/ou fotofo-
bia e fonofobia.

Critérios de diagnóstico:

A. Pelo menos cinco episódios1 preenchendo os critérios
de B a D

B. Episódios de cefaleia com duração de 4 a 72 horas (não
tratada ou tratada sem sucesso)2,3

C. A cefaleia tem, pelo menos, duas das quatro caracterís-
ticas seguintes:
1. localização unilateral
2. pulsátil
3. dor moderada ou grave
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4. agravamento por atividade física de rotina ou seu evita-
mento (por exemplo, caminhar ou subir escadas)

D. Durante a cefaleia, pelo menos, um dos seguintes:
1. náuseas e/ou vómitos
2. fotofobia e fonofobia

E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Notas:

1. Um ou poucos episódios de enxaqueca podem ser difí-
ceis de distinguir de episódios sintomáticos, tipo enxa-
queca. Além disso, pode ser difícil entender a natureza
de um único ou de poucos episódios. Portanto, pelo
menos cinco episódios são obrigatórios. Indivíduos que
satisfazem os outros critérios para 1.1 Enxaqueca sem
aura, mas que tiveram menos de cinco episódios,
devem ser codificados como 1.5.1 Enxaqueca sem aura,
provável.

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

3. Em crianças e adolescentes (menores de 18 anos), os
episódios podem durar 2 a 72 horas (em crianças, não
há confirmação de episódios não tratados com duração
inferior a 2 horas).

Comentários:

Enxaqueca em crianças e adolescentes (menores de 18
anos) é mais frequentemente bilateral do que em adultos;
a cefaleia unilateral surge, geralmente, no final da adoles-
cência ou início da vida adulta. A cefaleia é, geralmente,
frontotemporal. A cefaleia occipital em crianças é rara e
exige prudência no diagnóstico. Um subconjunto típico de
doentes tem algia facial, o que é chamado de “enxaqueca
facial” na literatura; não há nenhuma evidência de que
estes doentes constituam um subgrupo distinto. Em
crianças pequenas, fotofobia e fonofobia pode ser inferida
a partir do comportamento. Episódios de enxaqueca
podem ser associados a sintomas autonómicos cranianos
e a alodínia cutânea.
A enxaqueca sem aura muitas vezes tem uma relação

com a menstruação. ICHD-3 beta oferece critérios para
A1.1.1 Enxaqueca menstrual pura e A1.1.2 Enxaqueca rela-
cionada com a menstruação, mas no Apêndice pela incer-
teza em considerá-las entidades distintas.
Episódios muito frequentes de enxaqueca são agora

distinguidos como 1.3 Enxaqueca crónica. Quando está
associada a abuso medicamentoso, ambos os diagnósti-
cos, 1.3 Enxaqueca crónica e 8.2 Cefaleia por abuso medi-
camentoso, devem ser aplicados. 1.1 Enxaqueca sem aura
é a doença mais propensa a acelerar com o uso frequente
de medicação sintomática.
Imagens do fluxo sanguíneo cerebral regional não mos-

traram alterações sugestivas de depressão alastrante corti-
cal (DAC) durante os episódios de enxaqueca sem aura,
embora possam ocorrer alterações de fluxo sanguíneo no
tronco cerebral, tal como alterações corticais secundárias
à ativação algógena. Isto contrasta com a oligoemia alas-

trante patognomónica da enxaqueca com aura. Embora a
maior parte da literatura sugira que a DAC não ocorre na
enxaqueca sem aura, alguns estudos recentes discordam.
Além disso, tem sido sugerido que as ondas gliais ou
outros fenómenos corticais possam estar envolvidos na
enxaqueca sem aura. As moléculas mensageiras óxido
nítrico (NO), 5-hidroxitriptamina (5-HT) e peptídeo rela-
cionado com o gene da calcitonina (CGRP), estão envolvi-
das na enxaqueca sem aura. Embora a doença tenha sido
considerada como primariamente vascular, a importância
da sensibilização das vias de dor e a possibilidade de que
os episódios tenham origem no sistema nervoso central,
têm adquirido crescente atenção nas últimas décadas. Ao
mesmo tempo, têm sido reconhecidos os circuitos de dor
na enxaqueca, o sistema trigeminovascular, tal como
vários aspetos da sua neurotransmissão periférica e no
núcleo trigémino-caudal, substância cinzenta mesencefá-
lica central e tálamo. Novos medicamentos sintomáticos
com elevada especificidade para recetores específicos, tais
como os triptanos, que são agonistas dos recetores
5HT1B/1D, agonistas dos recetores 5HT1F e antagonistas dos
recetores do CGRP têm demonstrado eficácia no trata-
mento de episódios agudos. Devido à sua alta especifici-
dade para o recetor, o seu mecanismo de ação permite
uma nova visão sobre os mecanismos de enxaqueca. É
agora claro que a enxaqueca sem aura é um transtorno
neurobiológico. A clínica e a neurociência básica permiti-
ram avançar o conhecimento sobre os mecanismos da
enxaqueca e continuam a fazê-lo.

1.2 Enxaqueca com aura
Termos previamente utilizados:

Enxaqueca clássica; enxaqueca oftálmica, hemipares-
tésica, hemiplégica ou afásica; enxaqueca acompanhada,
enxaqueca complicada.

Descrição:

Episódios recorrentes, com minutos de duração, unila-
terais e completamente reversíveis, de sintomas visuais,
sensitivos ou outros atribuíveis ao sistema nervoso central
que, geralmente, se desenvolvem gradualmente e, em
regra, são seguidos por cefaleias com características de
enxaqueca e sintomas associados.

Critérios de diagnóstico:

A. Pelo menos dois episódios preenchem os critérios B e C
B. Um ou mais dos seguintes sintomas de aura, totalmen-
te reversíveis:
1. visual
2. sensitivo
3. fala e/ou linguagem
4. motor
5. tronco cerebral
6. retiniano

C. Pelo menos duas das quatro características seguintes:
1. pelo menos um sintoma de aura alastra gradualmen-
te em 5 ou mais minutos, e/ou dois ou mais sintomas
aparecem sucessivamente
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2. cada sintoma individual de aura dura 5 a 60 minutos1

3. pelo menos um sintoma de aura é unilateral2

4. a aura é acompanhada, ou seguida em 60 minutos,
por cefaleia

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta e foi excluído um acidente isquémico transitório.

Notas:

1. Quando, por exemplo, três sintomas ocorrem durante
uma aura, a duração máxima aceitável é de 3×60 minu-
tos. Sintomas motores podem durar até 72 horas.

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

Comentários:

A aura é o complexo de sintomas neurológicos, que
ocorre normalmente antes da cefaleia de 1.2 Enxaqueca
com aura, mas pode ter início após a dor ter começado, 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 episódios. Muitas vezes apre-
senta-se como um espetro de fortificação: uma figura em
forma de ziguezague surge perto do ponto de fixação,
podendo alastrar gradualmente para a direita ou a para a
esquerda e assumir convexidade lateral com bordos cinti-
lantes angulados, deixando graus absolutos ou variáveis
de escotoma relativo na sua esteira. Noutros casos, um
escotoma sem fenómenos positivos pode ocorrer; isto é
percebido frequentemente como sendo de início agudo,
mas uma observação atenta reconhece geralmente um
aumento gradual. Em crianças e adolescentes, sintomas
visuais bilaterais menos típicos podem representar uma
aura. Foi desenvolvida e validada uma escala de classifica-
ção de aura visual, com alta sensibilidade e especificidade.
Seguem-se em frequência as perturbações 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 língua. Pode seguir-se um adormecimento, que tam-
bém pode ser o único sintoma.
Menos frequentes são as perturbações da fala, geral-

mente afasias, mas muitas vezes difíceis de classificar.
Quando a aura inclui diminuição de força, a perturba-

ção 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, começando por
visuais, depois sensitivos, e finalmente afasia; mas o inver-
so e outras ordens têm sido descritos. A duração aceitável
para a maioria dos sintomas de aura é de uma hora, mas os
sintomas motores são muitas vezes mais duradouros.
Os doentes muitas vezes têm dificuldade para descre-

ver os sintomas de aura, devendo ser instruídos a situá-los
no tempo e a registá-los prospetivamente. Assim, o qua-
dro clínico torna-se mais claro. Os erros mais comuns são
as trocas de lateralização, o início abrupto em vez de gra-
dual, as perturbações visuais monoculares em vez homó-

nimas, bem como a duração da aura e o adormecimento
ser apercebido com parésia. Após uma consulta inicial, o
uso de um diário de registo de aura pode esclarecer o diag-
nóstico.
Muitos doentes que têm episódios de enxaqueca com

aura também têm episódios sem aura, pelo que devem ser
ambos codificados como 1.2 Enxaqueca com aura e 1.1
Enxaqueca sem aura.
Sintomas premonitórios podem começar horas ou um

ou dois dias antes dos outros sintomas de um episódio de
enxaqueca (com ou sem aura). Estes incluem várias com-
binações de fadiga, dificuldade de concentração, rigidez
cervical, sensibilidade à luz e/ou som, náuseas, visão
turva, bocejos e palidez. Os termos “pródromo” e “sinto-
mas de alerta” devem ser evitados, pois são muitas vezes
erradamente usados para incluir aura.
Aura de enxaqueca é, por vezes, associada a uma cefa-

leia que não preenche os critérios para 1.1 Enxaqueca sem
aura, mas é considerado como uma cefaleia de enxaqueca
devido à sua relação com a aura. Em outros casos, a aura
da enxaqueca pode ocorrer sem cefaleia.
Antes ou simultaneamente com o início dos sintomas

de aura, o fluxo sanguíneo cerebral regional está diminuí-
do no córtex cerebral correspondente à área clinicamente
afetada e muitas vezes a área mais extensa. Redução do
fluxo de sangue, geralmente, começa posteriormente e
alastra anteriormente, geralmente abaixo do limiar isqué-
mico. Depois de uma a várias horas, ocorre na mesma
região uma transição gradual para hiperemia. A depressão
cortical alastrante de Leão é provavelmente o mecanismo
subjacente.
Estudos sistemáticos têm demonstrado que muitos

doentes com aura visual, ocasionalmente têm sintomas
nas extremidades e/ou perturbações 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 episódios. A dis-
tinção entre enxaqueca com aura visual, enxaqueca com
aura hemiparestésica e enxaqueca com alterações da fala
e/ou da linguagem é provavelmente artificial, não é reco-
nhecida nesta classificação. Estão todas codificadas como
1.2.1 Enxaqueca com aura típica. Doentes com sintomas
de aura localizáveis no tronco cerebral são codificados
como 1.2.2 Enxaqueca com aura do tronco cerebral, mas
quase sempre têm sintomas de aura típicos adicionais. Os
doentes com 1.2.3 Enxaqueca hemiplégica têm fraqueza
motora e esta é classificada como uma subforma separada
pelas suas diferenças genéticas e fisiopatológicas em rela-
ção à enxaqueca com aura típica. Além disso, estes doen-
tes, muitas vezes, têm sintomas do tronco cerebral.
As síndromes previamente definidas, enxaqueca com

aura prolongada e enxaqueca com aura de início agudo,
foram abandonadas. A grande maioria dos doentes com
estes episódios tem outros que satisfazem os critérios de
uma das subformas reconhecidas de 1.2 Enxaqueca com
aura, e devem codificar-se com este diagnóstico. Os res-
tantes devem codificar-se como 1.5.2 Enxaqueca com aura
provável, especificando a atipia (aura prolongada ou aura
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de início agudo) entre parênteses. O diagnóstico é geral-

mente evidente após uma cuidadosa história clínica,

embora haja doenças imitadoras raras, incluindo disseção

da carótida, malformação arteriovenosa e crise epilética.

1.2.1 Enxaqueca com aura típica
Descrição:

Enxaqueca com aura, em que a aura consiste em sinto-

mas visuais e/ou sensitivos, e/ou da fala/linguagem, mas

não de fraqueza motora, e caracteriza-se por desenvolvi-

mento gradual, duração de cada sintoma não superior a

uma hora, mistura de características positivas e negativas

e reversibilidade completa.

Critérios de diagnóstico:

A. Pelo menos dois episódios preenchendo os critérios B e C

B. Aura consistindo em sintomas visuais, sensitivos e/ou

da fala/linguagem, totalmente reversíveis, mas sem fra-

queza motora, do tronco cerebral ou retiniana

C. Pelo menos duas das quatro características 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

minutos1

3. pelo menos um sintoma de aura é unilateral2

4. a aura é acompanhada ou seguida, em 60 minutos,

por cefaleia

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta e foi excluído um acidente isquémico transitório.

Notas:

1. Por exemplo, quando três sintomas ocorrem durante uma

aura, a duração máxima aceitável é de 3×60 minutos.

2. Afasia é sempre considerada como um sintoma unilate-

ral; disartria pode ser unilateral ou não.

1.2.1.1 Aura típica com cefaleia
Descrição:

Enxaqueca com aura típica em que a aura é acompa-

nhada ou seguida, em 60 minutos, por uma cefaleia com

ou sem características de enxaqueca.

Critérios de diagnóstico:

1. Cumpre os critérios de 1.2.1 Enxaqueca com aura típica

2. Cefaleia, com ou sem características de enxaqueca,

acompanha ou segue-se à aura dentro de 60 minutos.

1.2.1.2 Aura típica sem cefaleia
Descrição:

A enxaqueca com aura típica em que a aura não é acom-

panhada nem seguida por cefaleia de qualquer espécie.

Critérios de diagnóstico:

1. Cumpre os critérios de 1.2.1 Enxaqueca com aura típica

2. Nenhuma cefaleia acompanha ou segue a aura dentro

de 60 minutos.

Comentários:

Em alguns doentes, uma aura típica é sempre seguida
por cefaleia de enxaqueca, mas muitos doentes têm, além
disso, episódios com aura seguida de uma cefaleia menos
distinta, ou mesmo sem cefaleia. Um número de doentes
tem exclusivamente 1.2.1.2 Aura típica sem cefaleia.
Na ausência de cefaleia com critérios de 1.1 Enxaqueca

sem aura, o diagnóstico preciso da aura e a sua distinção
de síndromes imitadoras que podem traduzir doenças
graves (por exemplo, acidente isquémico transitório)
torna-se mais difícil e muitas vezes requer investigação. 
Outras causas, particularmente, acidente isquémico

transitório, devem ser descartadas quando a aura ocorre,
pela primeira vez, depois dos 40 anos, os sintomas são
exclusivamente negativos (por exemplo, hemianópsia) 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.

Descrição:

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

Critérios de diagnóstico:

A. Pelo menos dois episódios que preenchem os critérios
de B a D

B. Aura consistindo em sintomas visuais, sensitivos e/ou
de fala/linguagem, totalmente reversíveis, mas sem sin-
tomatologia motora1 ou retiniana

C. Pelo menos dois dos seguintes sintomas de tronco cere-
bral:
1. disartria
2. vertigem
3. zumbido
4. hipoacusia
5. diplopia
6. ataxia
7. diminuição do nível de consciência

D. Pelo menos duas das quatro características 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
minutos2

3. pelo menos um sintoma de aura é unilateral3

4. a aura é acompanhada ou seguida, em 60 minutos,
por cefaleia

E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta e foi excluído um acidente isquémico transitório.

Notas:

1. Quando os sintomas motores estão presentes, o código
é 1.2.3 Enxaqueca hemiplégica.

2. Por exemplo, quando três sintomas ocorrem durante uma
aura, a duração máxima aceitável é de 3×60 minutos.
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3. Afasia é sempre considerada como um sintoma uni-
lateral; disartria pode ser unilateral ou não.

Comentários:

Os termos enxaqueca da artéria basilar ou enxaqueca
basilar foram utilizados originalmente, mas como o envol-
vimento da artéria basilar é improvável, prefere-se o termo
enxaqueca com aura do tronco cerebral.
Existem sintomas de aura típica, para além dos sinto-

mas de tronco cerebral, durante a maior parte dos episó-
dios. Muitos doentes que têm episódios com aura do tron-
co cerebral também descrevem outros episódios com aura
típica e devem ser codificados para 1.2.1 Enxaqueca com
aura típica e 1.2.2 Enxaqueca com aura do tronco cerebral.
Muitos dos sintomas listados no critério C pode ocorrer

com a ansiedade e hiperventilação, estando sujeitos a
erros de interpretação.

1.2.3 Enxaqueca hemiplégica1

Descrição:

Enxaqueca com aura incluindo fraqueza motora.

Critérios de diagnóstico:

A. Pelo menos dois episódios preenchendo os critérios B e C
B. Aura consistindo em ambos os seguintes:
1. fraqueza motora totalmente reversível
2. sintomas visuais, sensitivos e/ou de fala/linguagem
totalmente reversíveis

C. Pelo menos duas das quatro características 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 não motores dura entre 5 e 60
minutos, e os sintomas motores duram < 72 horas2

3. pelo menos, um sintoma de aura é unilateral3

4. a aura é acompanhada, ou seguida em 60 minutos,
por cefaleia

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta; acidente isquémico transitório e enfarte cerebral
foram excluídos.

Notas:

1. O termo “plégico” significa paralisia na maioria das lín-
guas, mas a maioria dos episódios são 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 não.

Comentário:

Pode ser difícil distinguir a fraqueza motora de sinto-
mas sensitivos negativos.

1.2.3.1 Enxaqueca hemiplégica familiar (FHM)
Descrição:

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

enxaqueca com aura, incluindo fraqueza motora.

Critérios de diagnóstico:

1. Cumpre os critérios de 1.2.3 Enxaqueca hemiplégica

2. Pelo menos um familiar em primeiro ou segundo grau

teve episódios com os critérios para 1.2.3 Enxaqueca

hemiplégica.

Comentários:

Novos dados genéticos têm permitido uma definição

mais precisa de 1.2.3.1 Enxaqueca hemiplégica familiar

(FHM) do que era possível. Subtipos genéticos específicos

têm sido identificados: na FHM1 há mutações no gene

CACNA1A (que codifica para um canal de cálcio) no cro-

mossoma 19; na FHM 2 há mutações no gene ATP1A2 (que

codifica para a K/Na-ATPase) no cromossoma 1; na FHM 3

há mutações no gene SCN1A (que codifica para um canal

de sódio) no cromossoma 2. Pode haver outros loci ainda

não identificados. Quando o teste genético é feito, o subti-

po genético (se descoberto) deve ser especificado no quin-

to dígito. 

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 típi-

cos da aura e cefaleia, que quase sempre ocorrem.

Raramente, durante os episódios FHM podem ocorrer

perturbações da consciência (às vezes incluindo coma),

confusão mental, febre e pleocitose no líquido cefalorra-

quidiano (LCR).

1.2.3.1 Enxaqueca hemiplégica familiar (FHM) pode ser

confundida com epilepsia e tratada como tal (sem suces-

so). Episódios de FHM/EHF podem ser desencadeados

por um traumatismo craniano ligeiro. Ataxia cerebelosa

crónica progride, independentemente dos episódios de

enxaqueca, em aproximadamente 50% das famílias com

FHM/EHF.

1.2.3.1.1 Enxaqueca hemiplégica familiar tipo 1 (FHM 1)

Critérios de diagnóstico:

A. Cumpre os critérios de 1.2.3.1 Enxaqueca hemiplégica

familiar

B. Foi demonstrada uma mutação causal no gene

CACNA1A.

1.2.3.1.2 Enxaqueca hemiplégica familiar tipo 2 (FHM 2)

Critérios de diagnóstico:

A. Cumpre os critérios de 1.2.3.1 Enxaqueca hemiplégica

familiar

B. Foi demonstrada uma mutação causal no gene ATP1A2.

1.2.3.1.3 Enxaqueca hemiplégica familiar tipo 3 (FHM 3)

Critérios de diagnóstico:

A. Cumpre os critérios de 1.2.3.1 Enxaqueca hemiplégica

familiar

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

Critérios de diagnóstico:

A. Cumpre os critérios de 1.2.3.1 Enxaqueca hemiplégica
familiar

B. Os testes genéticos não demonstraram nenhuma muta-
ção nos genes CACNA1A, ATP1A2 ou SCN1A.

1.2.3.2 Enxaqueca hemiplégica esporádica 
Descrição:

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

Critérios de diagnóstico:

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.

Comentários:

Estudos epidemiológicos têm mostrado que os casos
esporádicos têm aproximadamente a mesma prevalência
dos casos familiares.
Os episódios em 1.2.3.2 Enxaqueca hemiplégica esporá-

dica têm as mesmas características clínicas de 1.2.3.1
Enxaqueca hemiplégica familiar. Alguns casos aparente-
mente esporádicos têm mutações 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 mudança de diagnóstico.
Casos esporádicos geralmente exigem testes de neuro-

imagem e outros exames para descartar outras causas. A
punção lombar pode ser necessária mediante a suspeita
de 7.3.5 Síndrome de cefaleia e défices neurológicos transi-
tórios com linfocitose do líquido cefalorraquidiano (LCR).

1.2.4 Enxaqueca retiniana
Descrição:

Episódios repetidos de perturbação visual monocular,
incluindo cintilações, escotomas ou amaurose, associados
a cefaleia tipo enxaqueca.

Critérios de diagnóstico:

A. Pelo menos dois episódios preenchendo os critérios B e C
B. Aura consistindo de fenómeno visual totalmente mono-
cular, reversível, positivos e/ou negativos (por exemplo,
cintilações, escotoma ou amaurose) confirmado duran-
te um episódio por um dos dois ou ambos os seguintes:
1. exame clínico dos campos visuais
2. desenho feito pelo doente (após uma instrução clara)
de um defeito monocular do campo visual 

C. Pelo menos duas das três seguintes características
1. aura alastra gradualmente durante ≥5 minutos
2. sintomas da aura com 5 a 60 minutos de duração
3. aura acompanhada ou seguida, em 60 minutos, por
cefaleia

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta e foram excluídas outras causas de amaurose fugaz.

Comentários:

Alguns doentes que se queixam de perturbação visual
monocular têm de facto hemianópsia. Foram relatados
alguns casos sem cefaleia, mas a etiologia não pode ser
atribuída à enxaqueca. 
1.2.4 Enxaqueca retiniana é uma causa extremamente

rara de perda visual monocular transitória. Têm sido des-
critos casos de perda visual monocular permanente asso-
ciada a enxaqueca. É necessária investigação adequada
para excluir outras causas de amaurose monocular transi-
tória.

1.3 Enxaqueca crónica1,2

Descrição:

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

Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia (idêntica à cefaleia de tipo tensão e/ou à da
enxaqueca) em ≥15 dias por mês, durante> 3 meses2 e
preenchendo os critérios B e C

B. Ocorrendo em um doente que tenha tido pelo menos
cinco episódios 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 mês durante> 3 meses, cumprindo
algum dos seguintes3:
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 início e ali-
viada por um triptano ou ergotamínico

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Notas:

1. O diagnóstico de 1.3 Enxaqueca crónica exclui o diag-
nóstico de 2. Cefaleia de tipo tensão ou os seus subtipos,
porque as cefaleias idênticas à cefaleia de tipo tensão
enquadram-se nos critérios diagnósticos da 1.3
Enxaqueca crónica.

2. A razão para separar a enxaqueca crónica da enxaqueca
episódica é que é impossível distinguir episódios indivi-
duais em doentes com cefaleias muito frequentes ou
contínuas. De facto, as características da cefaleia podem
mudar não só de dia para dia, mas mesmo dentro do dia.
É extremamente difícil manter estes doentes sem medi-
cação a fim de observar a história natural da cefaleia.
Nesta situação, são considerados os episódios com ou
sem aura, bem como as cefaleias idênticas à cefaleia de
tipo tensão. A causa mais comum de sintomas sugestivos
de enxaqueca crónica 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 crónica revertem para um subtipo de enxa-
queca episódica, após a retirada da medicação; esses
doentes são em certo sentido erroneamente diagnosti-
cados como 1.3 Enxaqueca crónica. Da mesma forma,
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muitos doentes com aparente abuso medicamentoso
não melhoraram após a retirada da medicação e o diag-
nóstico de 8.2 Cefaleia por abuso medicamentoso pode
em certo sentido não ser apropriado (assumindo que a
cronicidade induzida pelo abuso de medicamentos é
sempre reversível). Por estas razões e, por causa da regra
geral, os doentes que preencherem os critérios de 1.3
Enxaqueca crónica e 8.2 Cefaleia por abuso medicamen-
toso devem receber ambos os diagnósticos. Após a retira-
da de medicamentos, a enxaqueca pode reverter para
episódica ou permanecer crónica, sendo reclassificada
em conformidade; neste último caso, o diagnóstico 8.2
Cefaleia por abuso medicamentoso pode ser anulado. Em
alguns países, é prática habitual usar 8.2 Cefaleia por
abuso medicamentoso apenas na alta médica.

3. A caracterização de cefaleia, frequentemente, recorren-
te requer, em geral, um diário para registar informações
sobre a dor e os sintomas associados, dia a dia, pelo
menos durante um mês. Há amostras de diários dispo-
níveis em http://www.ihs.org.

1.4 Complicações da enxaqueca
Comentário:

Códigos separados para o subtipo da enxaqueca e para
a complicação.

1.4.1 Estado de mal de enxaqueca
Descrição:

Episódio de enxaqueca debilitante com uma duração
superior a 72 horas.

Critérios de diagnóstico:

A. Episódio 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 episódios
anteriores, exceto para a sua duração e gravidade

C. Ambas as seguintes características:
1. sem remissão em> 72 horas1

2. dor e/ou sintomas debilitantes associados2

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Notas:

1. Aceita-se a remissão até 12 horas por ação de medicação
ou do sono.

2. Casos ligeiros, não satisfazendo o critério C2, são codifi-
cados como 1.5.1 Enxaqueca provável sem aura.

Comentários:

Cefaleias com as características de 1.4.1 Estado de mal
de enxaqueca podem, muitas vezes, ser causadas por
abuso medicamentoso. Quando a cefaleia nestas circuns-
tâncias satisfaz os critérios para 8.2 Cefaleia por abuso
medicamentoso, codifica-se como 1.3 Enxaqueca crónica e
8.2 Cefaleia por abuso medicamentoso, mas não para 1.4.1
Estado de mal enxaqueca. Quando o abuso medicamento-
so é de duração inferior a 3 meses, usa-se apenas o código
do(s) subtipo(s) de enxaqueca apropriado(s).

1.4.2 Aura persistente sem enfarte
Descrição:

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

Critérios de diagnóstico:

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 não mostra evidência de enfarte
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentários:

Sintomas de aura persistentes são raros, mas bem
documentados. São frequentemente bilaterais e podem
durar meses ou anos. O mínimo de uma semana do crité-
rio B é baseado na opinião de especialistas e deve ser for-
malmente estudada.
A investigação diagnóstica deve permitir a distinção

entre 1.4.2 Aura persistente sem enfarte e 1.4.3 Enfarte devi-
do a enxaqueca e a exclusão de aura sintomática resultante
de um enfarte cerebral de outra etiologia. Episódios que
duram mais de uma hora e menos de 1 semana, não preen-
chendo os critérios de 1.2.1 Enxaqueca com aura típica, são
codificados como 1.5.2 Enxaqueca com aura, provável.

1.4.3 Enfarte devido a enxaqueca
Descrição:

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

Critérios de diagnóstico:

A. Um episódio de enxaqueca, preenchendo os critérios B e C
B. Ocorrendo em doente com 1.2 Enxaqueca com aura e
semelhante a episódios anteriores, exceto um ou mais
sintomas da aura, que persistem durante> 60 minutos

C. Neuro-imagem demonstrando um enfarte numa área
relevante

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentários:

Num indivíduo 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-
sódio típico de enxaqueca com aura. Apenas o último
cumpre os critérios de 1.4.3 Enfarte devido a enxaqueca.
1.4.3 Enfarte devido a enxaqueca ocorre principalmen-

te na circulação posterior e em mulheres jovens.
Em vários 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 não são
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enfartes devidos à enxaqueca. Os mecanismos do aumen-
to do risco de acidente vascular cerebral isquémico, em
doentes com enxaqueca são pouco claros; de igual modo,
a relação entre a frequência 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 não
associação de enxaqueca sem aura com o acidente vascu-
lar cerebral isquémico.

1.4.4 Crise epilética precipitada por enxaqueca
com aura
Descrição:

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

Critérios de diagnóstico:

A. Episódio cumprindo os critérios de diagnóstico para
um tipo de crise epilética e critério B seguinte

B. Ocorrendo em um indivíduo com 1.2 Enxaqueca com
aura e durante, ou até uma hora após, um episódio de
enxaqueca com aura

C. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentário:

Enxaqueca e epilepsia são exemplos prototípicos de
perturbações cerebrais paroxísticas. Apesar de cefaleias
tipo enxaqueca serem frequentemente observadas no
período pós-ictal da crise epilética, às vezes uma convul-
são ocorre durante ou após um episódio de enxaqueca.
Esse fenómeno, originalmente descrito em doentes com
1.2 Enxaqueca com aura, por vezes, referido como migra-
lepsia, é raro. Ainda não há evidência da sua associação
com 1.1 Enxaqueca sem aura.

1.5 Enxaqueca provável 
Termo previamente utilizado:

Perturbação associada a enxaqueca.

Codificado em outro lugar:

Cefaleia semelhante à cefaleia da enxaqueca, secundá-
ria a outra doença (enxaqueca sintomática), é codificada
de acordo com essa perturbação.

Descrição:

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

Critérios de diagnóstico:

A. Episódios 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. Não cumprindo critérios ICHD-3 beta para qualquer
outra cefaleia

C. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentário:

Ao fazer um diagnóstico de cefaleia, os episódios que
satisfazem os critérios de 2. Cefaleia de tipo tensão e de 1.5
Enxaqueca provável são codificados como aquele, de acor-
do com a regra geral de que um diagnóstico definitivo pre-
valece sobre um diagnóstico provável. No entanto, em
doentes que já têm um diagnóstico de enxaqueca e onde o
desafio é contabilizar os episódios que vão ocorrendo (por
exemplo, como medida de resultados num ensaio clínico),
os episódios que satisfazem os critérios de 1.5 Enxaqueca
provável devem ser registados como enxaqueca. A razão
disto é que os episódios moderados de enxaqueca ou os
tratados, precocemente, muitas vezes não atingem todas
as características necessárias para o diagnóstico de episó-
dio de enxaqueca, mas respondem aos tratamentos espe-
cíficos da enxaqueca.

1.5.1 Enxaqueca sem aura, provável 
Critérios de diagnóstico:

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

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

C. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

1.5.2 Enxaqueca com aura, provável
Critérios de diagnóstico:

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

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

C. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta

1.6 Síndromes episódicas que podem
ser associados à enxaqueca
Termos previamente utilizados:

Síndromes periódicas infantis; síndromes periódicas
da criança.

Comentários:

Este grupo de perturbações ocorre em doentes que tam-
bém têm 1.1 Enxaqueca sem aura ou 1.2 Enxaqueca com
auraou que têm uma probabilidade aumentada para desen-
volver uma dessas doenças. Embora historicamente obser-
vadas na infância, podem também ocorrer em adultos.
Síndromes adicionais podem ocorrer nestes doentes,

incluindo episódios de enjoo e perturbações do sono,
como sonambulismo, soníloquo, terrores noturnos e bru-
xismo.

1.6.1 Perturbação gastrintestinal recorrente
Termos previamente utilizados:

Dor abdominal crónica; dor abdominal funcional; dis-
pepsia funcional; síndrome do intestino irritável; síndro-
me da dor abdominal funcional.
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Descrição:

Episódios recorrentes de dor abdominal e/ou descon-
forto, náuseas e/ou vómitos, ocorrendo raramente, croni-
camente ou em intervalos previsíveis, que podem ser
associados a enxaqueca.

Critérios de diagnóstico:

A. Pelo menos cinco episódios distintos de dor abdominal
e/ou desconforto e/ou náuseas e/ou vómitos

B. Exame e avaliação gastrointestinais normais 
C. Não atribuída a outra doença.

1.6.1.1 Síndrome de vómitos cíclicos
Descrição:

Episódios recorrentes de náuseas e vómitos intensos,
geralmente estereotipados num indivíduo e com duração
previsível. Os episódios podem associar-se a palidez e
letargia. Há resolução completa dos sintomas entre os epi-
sódios.

Critérios de diagnóstico:

A. Pelo menos cinco episódios de náuseas e vómitos
intensos, cumprindo os critérios B e C

B. Estereotipia em cada doente e recorrência com periodi-
cidade previsível

C. Todas as seguintes:
1. náuseas e vómitos ocorrem, pelo menos, quatro
vezes por hora

2. episódios duram ≥ 1 hora e até 10 dias
3. intervalos entre episódios ≥ 1 semana

D. Livre de sintomas entre os episódios
E. Não atribuída a outra doença.1

Nota:

1. Em particular, a história e o exame físico não mostram
sinais de doença gastrintestinal.

Comentários:

1.6.1.1 Síndrome de vómitos cíclicos é normalmente uma
condição episódica autolimitada que ocorre na infância, com
períodos de normalidade completa entre os episódios. A
natureza cíclica é a sua característica principal e é previsível.
Esta perturbação não foi incluída como uma síndrome

periódica da infância na ICHD-1, mas foi na ICHD-2. As
características clínicas da síndrome são semelhantes aos
encontrados em associação com enxaqueca e várias linhas
de investigação nos últimos anos têm sugerido que a sín-
drome de vómitos cíclicos é uma condição relacionada
com a enxaqueca.

1.6.1.2 Enxaqueca abdominal
Descrição:

Perturbação idiopática, observada principalmente em
crianças, como episódios recorrentes de dor moderada a
grave na linha média abdominal, associados a sintomas
vasomotores, náuseas e vómitos, com duração de 2 a 72
horas e com normalidade entre os episódios. A cefaleia
não ocorre durante os episódios.

Critérios de diagnóstico:

A. Pelo menos cinco episódios de dor abdominal, preen-
chendo os critérios de B a D

B. A dor tem, pelo menos, duas das três seguintes caracte-
rísticas:
1. localização da linha média, peri-umbilical ou mal
localizada

2. dor em moedeira
3. intensidade moderada ou grave

C. Durante os episódios, pelo menos, dois dos seguintes:
1. anorexia
2. náuseas
3. vómitos
4. palidez

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

E. Livre de sintomas entre os episódios
F. Não atribuída a outra doença.1

Nota:

1. Em particular, a história e o exame físico não mostram
sinais de doenças gastrintestinais ou renais ou tais
doenças foram descartadas pela investigação.

Comentários:

A dor de 1.6.1.2 Enxaqueca abdominal é suficientemen-
te intensa para interferir com as atividades diárias normais.
Em crianças pequenas, a presença de cefaleia é muitas

vezes esquecida. Deve ser feita uma história cuidadosa da
presença ou ausência de cefaleia e, se esta for identificada
durante os episódios, o diagnóstico de 1.1 Enxaqueca sem
aura deve ser considerado.
As crianças podem ter dificuldade em distinguir a ano-

rexia das náuseas. A palidez é muitas vezes acompanhada
por olheiras. Em alguns doentes, o rubor é o fenómeno
vasomotor predominante.
A maioria das crianças com enxaqueca abdominal

desenvolverá enxaqueca ao longo da vida.

1.6.2 Vertigem paroxística benigna
Descrição:

Perturbação caracterizada por episódios breves e
recorrentes de vertigem, que aparecem sem aviso e resol-
vem-se de forma espontânea, em crianças saudáveis.

Critérios de diagnóstico:

A. Pelo menos cinco episódios preenchendo os critérios B
e C

B. A vertigem1 ocorre sem aviso, máxima no início e resol-
vendo-se espontaneamente após alguns minutos a
horas, sem perda de consciência

C. Pelo menos um dos seguintes sinais ou sintomas asso-
ciados:
1. nistagmo
2. ataxia
3. vómitos
4. palidez
5. medo
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D. Exame neurológico normal; funções audiométricas e
vestibulares entre episódios normais

E. Não atribuída a outra doença.

Nota:

1. As crianças podem não ser capazes de descrever os sin-
tomas vertiginosos. Em crianças pequenas, episódios de
instabilidade observados pelos pais podem ser interpre-
tados como vertigens. 

Comentários:

Tumores da fossa posterior, convulsões e perturbações
vestibulares devem ser excluídos.
A relação entre 1.6.2 Vertigem paroxística benigna e

A1.6.6 Enxaqueca vestibular (ver Apêndice) precisa de ser
mais bem estudada.

1.6.3 Torcicolo paroxístico benigno
Descrição:

Episódios recorrentes de inclinação da cabeça para um
lado, eventualmente com ligeira rotação, com remissão
espontânea. Ocorre em lactentes e crianças pequenas,
com início no primeiro ano.

Critérios de diagnóstico:

A. Episódios1 recorrentes em criança, cumprindo os crité-
rios B e C

B. Inclinação da cabeça para um dos lados, com ou sem
ligeira rotação, regredindo espontaneamente após
alguns minutos a dias

C.  Pelo menos um dos seguintes sinais ou sintomas asso-
ciados:
1. palidez
2. irritabilidade 
3. mal-estar 
4. vómitos
5. ataxia2

D. Exame neurológico normal entre os episódios
E. Não atribuída a outra doença.

Notas:

1. Os episódios tendem a recorrer mensalmente.
2. A ataxia é mais provável nas crianças mais velhas da
faixa etária afetada.

Comentários:

A cabeça da criança pode ser reposta na posição neutra
durante os episódios: pode ser encontrada alguma resis-
tência, superável.
O diagnóstico diferencial inclui refluxo gastro-esofági-

co, distonia de torção idiopática e crises parciais comple-
xas, mas uma atenção especial deve ser dada à fossa poste-
rior e à junção crânio-cervical, onde lesões congénitas ou
adquiridas podem produzir torcicolo. Estas observações
precisam de ser mais validadas por diários de doentes,
entrevistas estruturadas e recolha longitudinal de dados.
1.6.3 Torcicolo paroxístico benigno pode evoluir para

1.6.2 Vertigem paroxística benigna ou 1.2 Enxaqueca com

aura (particularmente 1.2.2 Enxaqueca com aura do tron-
co cerebral) ou cessar sem outros sintomas.
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2. Cefaleia tipo tensão 
2.1 Cefaleia tipo tensão episódica pouco frequente

2.1.1 Cefaleia tipo tensão episódica pouco frequente

associada a dor pericraniana

2.1.2 Cefaleia tipo tensão episódica pouco frequente

não associada a dor pericraniana

2.2 Cefaleia tipo tensão episódica frequente

2.2.1 Cefaleia tipo tensão episódica frequente associa-

da a dor pericraniana

2.2.2 Cefaleia tipo tensão episódica frequente não

associada a dor pericraniana

2.3 Cefaleia tipo tensão crónica

2.3.1 Cefaleia tipo tensão crónica associada a dor

pericraniana

2.3.2 Cefaleia tipo tensão crónica não associada a dor

pericraniana

2.4 Cefaleia tipo tensão provável

2.4.1 Cefaleia tipo tensão episódica pouco frequente,

provável

2.4.2 Cefaleia tipo tensão episódica frequente, provável

2.4.3 Cefaleia tipo tensão crónica, provável

Termos previamente utilizados: 

Cefaleia de tensão, cefaleia de contração muscular,

cefaleia psicomiogénica, cefaleia do stress, cefaleia

comum, cefaleia essencial, cefaleia idiopática e cefaleia

psicogénica.

Codificada noutro local:

Cefaleia tipo tensão atribuída a outra patologia é codi-

ficada nessa patologia.

Comentário geral
Cefaleia primária, secundária ou ambas?

Quando uma cefaleia com características de cefaleia

tipo tensão ocorre, pela primeira vez, em estreita relação

temporal, com uma perturbação, reconhecida como uma

causa de cefaleia, ou preenche outros critérios que causam

esta alteração, a nova cefaleia é codificada como cefaleia

secundária atribuída à alteração em causa. Quando uma

cefaleia tipo tensão preexistente se torna crónica, em estrei-

ta relação temporal com uma perturbação, reconhecida

como uma causa de cefaleia, devem ser atribuídos os dois

diagnósticos, o diagnóstico inicial de cefaleia do tipo ten-

são e o diagnóstico de cefaleia secundária. Quando a cefa-

leia tipo tensão preexistente se torna significativamente

pior (a frequência e/ou a intensidade aumentam, duas

vezes ou mais) em estreita relação temporal com a pertur-

bação causal, ambos os diagnósticos de cefaleia do tipo

tensão inicial e de cefaleia do tipo tensão secundária

devem ser atribuídos, desde que haja clara evidência de

que aquela alteração pode causar cefaleia. No caso de cefa-

leia do tipo tensão crónica com abuso medicamentoso, a

estreita relação temporal é muitas vezes difícil de estabele-

cer. No entanto, ambos os diagnósticos, 2.3 Cefaleia do tipo

tensão crónica e 8.2 Cefaleia por abuso medicamentoso,

devem ser atribuídos em todos estes casos. 

Introdução
2. Cefaleia do tipo tensão é muito comum, com uma

prevalência ao longo da vida na população em geral entre

30% a 78% nos diferentes estudos, e com um alto impacto

socioeconómico.

Embora este tipo de cefaleia tenha sido previamente

considerado como primariamente psicogénica, surgiram

vários estudos após a publicação da ICHD-I sugerindo

uma forte base neurobiológica, pelo menos, para os subti-

pos mais graves de cefaleia tipo tensão.

A divisão da 2. Cefaleia tipo tensão nos subtipos, episó-

dico e crónico, que foi introduzida na ICHD-I, provou ser

extremamente útil. Na ICHD-II, a forma episódica foi sub-

dividida numa subforma pouco frequente com menos de

um episódio de cefaleias por mês e numa subforma fre-

quente. 2.3 Cefaleia tipo tensão crónica é uma doença

importante, comprometendo bastante a qualidade de vida

e causando grande incapacidade. 2.2 Cefaleia do tipo ten-

são episódica frequente pode estar associada a incapacida-

de considerável e, algumas vezes, requer tratamentos dis-

pendiosos. Em contraste, a 2.1 Cefaleia tipo tensão episódi-

ca pouco frequente, que ocorre em quase toda a popula-

ção, habitualmente tem um impacto muito reduzido no

individuo e, na maioria dos casos, não requer atenção do

profissional médico. A distinção entre a 2.1 Cefaleia tipo

tensão episódica pouco frequente e a 2.2 Cefaleia do tipo

tensão episódica frequente separa os indivíduos que tipica-

mente não requerem intervenção médica e evita a atribui-

ção da categoria de cefaleia grave à maioria da população,

permitindo contudo a classificação da sua cefaleia.

Os mecanismos exatos da 2.Cefaleia tipo tensão não são

conhecidos. Os mecanismos periféricos da dor exercem,

muito provavelmente, um papel na 2.1 Cefaleia tipo tensão

episódica pouco frequente e na 2.2 Cefaleia tipo tensão episó-

dica frequente, ao passo que mecanismos centrais exercem

um papel mais importante na 2.3 Cefaleia tipo tensão cróni-

ca. O aumento do desconforto pericraniano despertado por

palpação manual é o achado anormal mais significativo em

doentes com cefaleia tipo tensão. O desconforto está tipica-

mente presente no período interictal e aumenta, durante,

com a intensidade e a frequência da cefaleia. A dor pericra-

niana é facilmente despertada pela palpação manual e pelos

pequenos movimentos de rotação e por pressão firme (pre-

ferencialmente auxiliada pelo uso de um palpómetro) com o

2º e 3ºdedos nos músculos frontal, temporal, masséter, pte-

rigoideu, esternocleidomastoideu, esplénio e trapézio. A

pontuação da sensibilidade local de 0-3 para cada músculo

deve ser somada para calcular o valor total da sensibilidade

dolorosa para cada indivíduo A palpação é um guia útil para

a estratégia de tratamento. E também junta valor e credibili-

dade às explicações dadas ao doente.

O aumento da sensibilidade tem importância fisiopa-

tológica. A Subcomissão de Classificação encoraja a pes-

quisa dos mecanismos fisiopatológicos e do tratamento da

2.Cefaleia tipo tensão. Com este objetivo, a ICHD-II distin-

guiu os pacientes com e sem esta alteração dos músculos

pericranianos e esta subdivisão é mantida na ICHD-3 beta

3ª Edição – Tradução Portuguesa – 2014 CLASSIFICAÇÃO INTERNACIONAL DE CEFALEIAS 35



para estimular mais a pesquisa nesta área.
As dificuldades de diagnóstico, mais vezes encontradas

nas cefaleias primárias, são as de discriminar entre cefaleia
do tipo tensão 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 diagnóstico da 2. Cefaleia tipo
tensão na esperança 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 proporção de doentes, cujas cefaleias pode-
riam ser classificadas apenas como 2.4 Cefaleia tipo tensão
provável ou 1.5 Enxaqueca provável. Critérios de diagnósti-
co mais restritos para 2. Cefaleia tipo tensão foram propos-
tos no Apêndice da ICHD-II, como A2. Cefaleia do tipo ten-
sãomas, até ao momento, sem evidência de que esta altera-
ção tenha sido benéfica. Estes critérios de diagnóstico res-
tritos mantêm-se no Apêndice, apenas com propósitos de
investigação. A Subcomissão de Classificação recomenda a
comparação entre doentes diagnosticados de acordo com
cada tipo de critérios, não só para caracterização dos aspe-
tos clínicos, mas também para inquirir os mecanismos
fisiopatológicos e a resposta ao tratamento. 

2.1 Cefaleia tipo tensão episódica
pouco frequente
Descrição:

Episódios pouco frequentes de cefaleia, tipicamente
bilateral, com carácter de pressão ou aperto, de intensida-
de média a moderada, durando de minutos a dias. A dor
não piora com atividade física de rotina e não se associa a
náuseas, mas pode haver fotofobia ou fonofobia.

Critérios de diagnóstico:

A. Pelo menos 10 episódios de cefaleias ocorrendo em < 1
dia por mês em média (< 12 dias por ano) e preenchen-
do os critérios de B a D

B. A cefaleia dura desde 30 minutos a 7 dias
C. A cefaleia tem pelo menos duas das quatro seguintes
características:
1. localização bilateral
2. em pressão ou aperto (não pulsátil) 
3. intensidade ligeira ou moderada
4. não é agravada por atividade física de rotina como
caminhar ou subir escadas

D. Acompanha-se dos seguintes aspetos:
1. ausência de náuseas e/ou vómitos 
2. apenas um dos seguintes sintomas estão presentes:
fotofobia ou fonofobia 

E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-
3 beta.

2.1.1 Cefaleia tipo tensão episódica pouco
frequente associada a dor pericraniana
Critérios de diagnóstico: 

A. Episódios preenchendo os critérios para 2.1 Cefaleia
tipo tensão episódica pouco frequente

B. Aumento da dor pericraniana à palpação manual.

2.1.2 Cefaleia tipo tensão episódica pouco
frequente não associada a dor pericraniana
Critérios de diagnóstico: 

A. Episódios preenchendo os critérios para 2.1 Cefaleia

tipo tensão episódica pouco frequente

B. Sem aumento da sensibilidade dolorosa pericraniana.

2.2 Cefaleia tipo tensão episódica
frequente
Descrição:

Episódios frequentes de cefaleia, tipicamente bilateral,

sentida como pressão ou aperto, de intensidade ligeira a

moderada, durando de minutos a dias. 

A dor não piora com a atividade física de rotina, não se

associa a náuseas, mas pode haver fotofobia ou fonofobia.

Critérios de diagnóstico:

A. Pelo menos 10 episódios 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 B a D

B. A cefaleia dura desde 30 minutos a 7 dias

C. A cefaleia tem pelo menos duas das seguintes quatro

características:

1. localização bilateral

2. em pressão ou aperto (não pulsátil)

3. intensidade ligeira ou moderada

4. não é agravada por atividade física de rotina como

caminhar ou subir escadas

D. Ambos os seguintes:

1. ausência de náuseas e/ou vómitos

2. apenas um dos seguintes sintomas estão presentes:

fotofobia e fonofobia

E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta.

Comentários:

A 2.2 Cefaleia tipo tensão frequente coexiste muitas

vezes com a 1.1 Enxaqueca sem aura. A coexistência de

Cefaleia tipo tensão em doentes com Enxaqueca deverá

ser preferencialmente identificada por um calendário de

registo das cefaleias. O tratamento da enxaqueca difere

consideravelmente do da cefaleia tipo tensão 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 medicação e as consequências adversas.

Quando a cefaleia preenche os critérios para ambos os

tipos 1.5 Enxaqueca provável e 2. Cefaleia do tipo tensão,

codifica como 2. Cefaleia do tipo tensão (ou como qual-

quer dos subtipos desta, cujos critérios são preenchidos)

segundo a regra geral de que o diagnóstico definitivo pre-

valece sobre o provável. Quando a cefaleia preenche o cri-

tério das duas 1.5 Enxaqueca provável e 2.4 Cefaleia tipo

tensão provável codifica com a primeira, sob a regra geral

da hierarquia, que coloca a 1 Enxaqueca e os seus subtipos

antes da 2. Cefaleia tipo tensão e os seus subtipos. 
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2.2.1 Cefaleia tipo tensão episódica frequente
associada a dor pericraniana
Critérios de diagnóstico:

A. Episódios preenchendo os critérios para 2.2 Cefaleia
tipo tensão episódica frequente

B. Aumento da sensibilidade dolorosa pericraniana à pal-
pação manual.

2.2.2 Cefaleia tipo tensão episódica frequente
não associada a dor pericraniana
Critérios de diagnóstico:

A. Episódios preenchendo os critérios para 2.2 Cefaleia
tipo tensão episódica frequente

B. Sem aumento da sensibilidade dolorosa pericraniana.

2.3 Cefaleia tipo tensão crónica
Codificada noutro local:

4.10 Cefaleia persistente diária de novo.

Descrição:

Uma perturbação que evolui da cefaleia tipo tensão
episódica frequente, com episódios diários ou muito fre-
quentes de cefaleias, tipicamente bilaterais, sentida como
pressão ou aperto e intensidade ligeira a moderada, que
duram horas a dias, ou contínua. A dor não piora com a
atividade física de rotina, mas pode estar associada a náu-
seas ligeiras, fotofobia ou fonofobia.

Critérios de diagnóstico:

A. A cefaleia ocorre em ≥ 15 dias por mês em média, por > 3
meses (≥180 dias por ano), preenche os critérios de B a D

B. A cefaleia dura horas ou dias, pode ser contínua
C. A cefaleia tem pelo menos duas das seguintes quatro
características:
1. localização bilateral
2. pressão ou aperto (não pulsátil)
3. intensidade ligeira ou moderada
4. não é agravada por atividades físicas de rotina como
caminhar ou subir escadas

D. Acompanha-se dos seguintes aspetos:
1. apresenta só um dos seguintes sintomas: fotofobia,
fonofobia ou náuseas ligeiras

2. ausência de vómitos e de náuseas moderadas ou graves
E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentários:

2.3 Cefaleia tipo tensão crónica evolui ao longo do
tempo a partir da 2.2 Cefaleia tipo tensão episódica; quan-
do os critérios de A-E são preenchidos por uma cefaleia
que, inequivocamente, é diária e não desaparece em
menos de 24 horas após o início, codificar como 4.10
Cefaleia persistente diária desde o início. Quando não é
possível recordar o modo de instalação ou é duvidoso,
codificar como 2.3 Cefaleia tipo tensão crónica.
2.3 Cefaleia tipo tensão crónica e 1.3 Enxaqueca crónica

requerem a existência de cefaleia pelo menos 15 dias por
mês. Para a 2.3 Cefaleia de tensão crónica a cefaleia dura

pelo menos 15 dias, deve preencher os critérios da 2.
Cefaleia tipo tensão e da 1.3 Enxaqueca crónica 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 diagnósticos, por exemplo, tendo
cefaleias em 25 dias por mês, preenchendo critérios de
diagnóstico da enxaqueca, em 8 dias, e os critérios de diag-
nóstico da cefaleia tipo tensão, em 17 dias. Neste caso, só o
diagnóstico de 1.3 Enxaqueca crónica deve ser atribuído.
Em muitos casos, existe abuso de medicação. Quando

estes preenchem os critérios B para qualquer dos subtipos
de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicação e os critérios
da 2.3 Cefaleia do tipo tensão crónica são também preen-
chidos, a regra é codificar em 2.3 Cefaleia do tipo tensão
crónica e 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicação. Após
a retirada do medicamento, o diagnóstico deve ser reava-
liado: não é incomum que os critérios para 2.3 Cefaleia do
tipo tensão crónica deixem de ser preenchidos, com rever-
são para um ou outro subtipo episódico. 

2.3.1 Cefaleia tipo tensão crónica associada a
dor pericraniana
Critérios de diagnóstico:

A. A cefaleia preenche os critérios para 2.3 Cefaleia tipo
tensão crónica

B. Aumento da dor pericraniana à palpação manual.

2.3.2 Cefaleia tipo tensão crónica não
associada a dor pericraniana
Critérios de diagnóstico:

A. A cefaleia preenche os critérios para 2.3 Cefaleia tipo
tensão crónica

B. Sem aumento da dor pericraniana.

2.4 Cefaleia tipo tensão provável 
Descrição:

Cefaleia do tipo tensão provável é a cefaleia tipo tensão
que carece de uma das características requeridas para o
preenchimento de todos os critérios de um dos subtipos
da cefaleia tipo tensão, codificada acima, e não preenche
os critérios para outro tipo de cefaleia.

Comentário:

Doentes que reúnam um destes conjuntos de critérios
podem ter também os critérios de uma das subformas de
1.6 Enxaqueca provável. Em tais casos, todas as outras
informações disponíveis devem ser consideradas para
decidir qual das alternativas é mais provável.

2.4.1 Cefaleia tipo tensão episódica pouco
frequente provável 
Critérios de diagnóstico: 

A. Um ou mais episódios de cefaleias preenchendo todos
os critérios, exceto um, de A a D de 2.1 Cefaleia tipo ten-
são episódica pouco frequente

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

C. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

3ª Edição – Tradução Portuguesa – 2014 CLASSIFICAÇÃO INTERNACIONAL DE CEFALEIAS 37



2.4.2 Cefaleia tipo tensão episódica frequente
provável 
Critérios de diagnóstico: 

A. Episódios de cefaleia preenchendo todos os critérios, de
A a D, exceto um, de 2.2 Cefaleia tipo tensão episódica
frequente

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

C. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

2.4.3 Cefaleia tipo tensão crónica provável 
Critérios de diagnóstico:

A. A cefaleia preenche todos os critérios, exceto um, de
A-D de 2.3 Cefaleia do tipo tensão episódica crónica

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

C. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.
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3. Cefaleias trigémino-autonómicas
3.1 Cefaleia em salvas

3.1.1 Cefaleia em salvas episódica

3.1.2 Cefaleia em salvas crónica

3.2 Hemicrânia paroxística

3.2.1 Hemicrânia paroxística episódica

3.2.2.Hemicrânia paroxística crónica

3.3 Cefaleia de curta duração, unilateral, neuralgiforme

3.3.1 Cefaleia de curta duração, unilateral, neuralgi-

forme com hiperemia conjuntival e lacrimejo

(SUNCT)

3.3.1.1 SUNCT episódica

3.3.1.2 SUNCT crónica

3.3.2 Cefaleia de curta duração, unilateral, neuralgi-

forme com sintomas autonómicos cranianos

(SUNA)

3.3.2.1 SUNA episódica

3.3.2.2 SUNA crónica

3.4 Hemicrânia contínua

3.5 Cefaleia trigémino-autonómica provável

3.5.1 Cefaleia em salvas, provável

3.5.2 Hemicrânia paroxística, provável

3.5.3 Cefaleia de curta duração, unilateral, neuralgi-

forme, provável

3.5.4 Hemicrânia contínua provável

Comentário geral
Cefaleia primária, secundária ou ambas?

Quando uma nova cefaleia com as características de

uma cefaleia trigémino-autonómica (CTA) ocorre, pela

primeira vez, em estreita relação temporal com outra per-

turbação, causa reconhecida de cefaleia, ou preenche

outros critérios que apontam essa perturbação como

causa, a nova cefaleia é classificada como uma cefaleia

secundária atribuída à perturbação causadora. Quando

uma cefaleia trigémino-autonómica (CTA) preexistente se

torna crónica em estreita relação temporal com tal pertur-

bação causadora, deve aplicar-se tanto o diagnóstico ini-

cial de CTA, bem como o diagnóstico secundário. Quando

uma CTA preexistente piora significativamente (a frequên-

cia e/ou a intensidade aumentam duas vezes ou mais) em

estreita relação temporal com uma perturbação causado-

ra, deve ser aplicado o diagnóstico inicial da CTA e o da

cefaleia secundária, desde que haja clara evidência de que

essa perturbação pode causar cefaleia.

Introdução
As cefaleias trigémino-autonómicas (CTA’s) partilham as

características clínicas da cefaleia, que, geralmente, é late-

ralizada, muitas vezes com sinais autonómicos parassimpá-

ticos cranianos exuberantes, que são também lateralizados

e ipsilaterais à cefaleia. Os dados de imagiologia funcional

experimental e humana sugerem que estas síndromes ati-

vam um reflexo parassimpático trigeminal humano nor-

mal, sendo secundários os sinais clínicos de disfunção cra-

niana simpática. A aura típica de enxaqueca pode ser obser-

vada, raramente, em associação com as CTA’s.

3.1 Cefaleia em salvas
Termos previamente utilizados:

Nevralgia ciliar; eritromelalgia da cabeça, eritroproso-

palgia de Bing, hemicrânia angioparalítica, hemicrânia

nevralgiforme crónica, cefaleia histamínica, cefaleia de

Horton, doença de Harris-Horton, nevralgia enxaquecosa

(de Harris), nevralgia petrosa (de Gardner), nevralgia de

Sluder, nevralgia esfenopalatina, neuralgia vidiana.

Outra codificação:

A cefaleia em salvas sintomática, secundária a outra

disfunção, é codificada como uma cefaleia secundária

atribuída à perturbação subjacente.

Descrição:

Crises de dor forte, estritamente unilateral, orbitária,

supraorbitária, temporal ou qualquer combinação destes

locais, durando 15-180 minutos, ocorrendo desde uma vez

em cada 2 dias até 8 vezes por dia. A dor está associada a

hiperemia conjuntival ipsilateral, lacrimejo, congestão

nasal, rinorreia, sudorese da região frontal e da face,

miose, ptose e/ou edema da pálpebra, e/ou inquietação

ou agitação.

Critérios de diagnóstico:

A. Pelo menos cinco crises preenchendo os critérios de B a D

B. Dor forte ou muito forte, unilateral, supraorbitária e/ou

temporal com duração de 15-180 minutos (quando não

tratada)1

C. Um dos dois ou ambos os seguintes:

1. Pelo menos um dos seguintes sintomas ou sinais

ipsilaterais à cefaleia: 

a) hiperemia conjuntival /ou lacrimejo

b) congestão nasal ou rinorreia

c) edema da pálpebra

d) sudorese facial e da região frontal

e) rubor facial e da região frontal

f) sensação de ouvido cheio

g) miose e/ou ptose

2. sensação de inquietação ou agitação

D. As crises têm uma frequência de uma, em cada dois

dias, a oito por dia, durante mais de metade do tempo

em que a perturbação está ativa

E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta.

Nota:

1. Durante parte (inferior a metade) do tempo de duração

de 3.1 Cefaleia em salvas, as crises podem ser menos

graves e/ou de duração mais ou menos longa.

Comentários:

As crises ocorrem em séries, durando semanas ou

meses (os chamados períodos de salvas) separadas por

períodos de remissão que duram geralmente meses ou

anos. Cerca de 10-15% dos pacientes têm 3.1.2 Cefaleia em

salvas crónica, sem esses períodos de remissão. Numa
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grande série com bom seguimento, um quarto dos doen-
tes teve apenas um único período 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 máxima na região orbi-

tária, supraorbitária, temporal ou em qualquer combina-
ção destas áreas, mas pode estender-se a outras regiões.
Durante as crises mais fortes, a intensidade da dor é excru-
ciante. Geralmente, os doentes são incapazes de se deitar
e, caracteristicamente, andam de um lado para o outro.
Geralmente, a dor recorre no mesmo lado da cabeça, num
período de salva individual. Durante um período de salva
em 3.1.1 Cefaleia em salvas episódica e em qualquer
momento em 3.1.2 Cefaleia em salvas crónica, as crises
ocorrem regularmente e podem ser provocadas por álcool,
histamina ou nitroglicerina.
A idade de início compreende os 20-40 anos. Por razões

desconhecidas, os homens são atingidos três vezes mais
que as mulheres.�
As crises agudas envolvem a ativação da região da subs-

tância cinzenta hipotalâmica posterior. A 3.1 Cefaleia em
salvas pode ser autossómica dominante em cerca de 5%
dos casos.
Têm sido descritos alguns casos de doentes com 3.1

Cefaleia em salvas e 13.1 Nevralgia do trigémio (condição
por vezes referida como síndrome salva-tic). Estes doentes
devem receber os dois diagnósticos. A importância desta
observação prende-se com o facto de as duas condições
terem que ser tratadas para que o paciente fique livre de
cefaleias.

3.1.1 Cefaleia em salvas episódica
Descrição:

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

Critérios de diagnóstico:

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

B. Pelo menos dois períodos de salva com duração de 7
dias a um ano (quando não tratados) e separados por
períodos de remissão livres de dor ≥ 1 mês.

Comentário:

Normalmente, os períodos de salva duram 2 semanas a
3 meses.

3.1.2 Cefaleia em salvas crónica
Descrição:

As crises de cefaleia em salvas ocorrem, durante mais
de um ano sem remissão, ou com remissão por períodos
de duração inferior a um mês.

Critérios de diagnóstico:

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

B. Que ocorram sem um período de remissão, ou com

remissões com duração inferior a 1 mês, durante pelo
menos 1 ano.

Comentário:

A 3.1.2 Cefaleia em salvas crónica pode surgir de novo
(referida previamente como cefaleia em salva crónica pri-
mária), ou evoluir de 3.1.1 Cefaleia em salvas episódica
(previamente cefaleia em salva crónica secundária). Em
alguns doentes ocorre a mudança de 3.1.2 Cefaleia em sal-
vas crónica para 3.1.1 Cefaleia em salvas episódica.

3.2 Hemicrânia paroxística
Descrição:

Crises de dor aguda, estritamente unilateral, orbitária,
supraorbitária, temporal ou qualquer outra combinação
destas áreas, com duração de 2-30 minutos, que ocorrem
várias ou muitas vezes por dia. As crises estão associadas a
hiperemia conjuntival ipsilateral, lacrimejo, congestão
nasal, rinorreia, sudorese facial e da região frontal, miose,
ptose, e/ou edema da pálpebra. Respondem de forma
absoluta à indometacina.

Critérios de diagnóstico:

A. Pelo menos 20 crises que cumpram os critérios de B a E
B. Dor grave, unilateral orbitária, supraorbitária e/ou tem-
poral com duração de 2 a 30 minutos 

C. Pelo menos, um dos seguintes sintomas ou sinais ipsi-
laterais à dor:
1. hiperemia conjuntival e/ou lacrimejo 
2. congestão nasal e/ou rinorreia
3. edema da pálpebra
4. sudorese facial e da fronte
5. rubor facial e da região frontal
6. sensação de ouvido cheio 
7. miose e/ou ptose

D. As crises têm uma frequência superior a 5 por dia, mais
de metade do tempo

E. As crises previnem-se de forma absoluta por doses tera-
pêuticas de indometacina1 

F. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Nota:

1. Num adulto, a indometacina oral deve ser usada inicial-
mente numa dose de pelo menos 150 mg diários e
aumentada, se necessário, até aos 225 mg diários. A
dose injectável é de 100-200 mg. São frequentemente
utilizadas doses de manutenção mais pequenas.

Comentário:

Contrastando com a cefaleia de salvas, não há predo-
minância masculina.O início destas cefaleias é geralmen-
te na idade adulta, embora tenham sido reportados casos
infantis.

3.2.1 Hemicrânia paroxística episódica
Descrição:

Crises de hemicrânia paroxística, que ocorre em perío-

3ª Edição – Tradução Portuguesa – 2014 CLASSIFICAÇÃO INTERNACIONAL DE CEFALEIAS 41



dos que duram desde 7 dias a 1 ano, separadas por perío-
dos sem dor de, pelo menos, um mês.

Critérios de diagnóstico:

A. Crises que preencham os critérios de 3.2 Hemicrânia
paroxística e que ocorram por períodos

B. Pelo menos 2 períodos com duração de 7 dias a 1 ano
(quando não tratados) e separados por períodos de
remissão sem dor ≥ 1 mês.

3.2.2 Hemicrânia paroxística crónica
Descrição:

Crises de hemicrânia paroxística que ocorrem durante
mais de 1 ano sem remissão, ou com períodos de remissão
que duram menos de um mês.

Critérios de diagnóstico:

A. Crises que preencham os critérios de 3.2 Hemicrânia
paroxística e o critério B abaixo

B. Ocorrência sem um período de remissão ou com remis-
sões com duração <1 mês, durante pelo menos 1 ano.

Comentário:

Pacientes que preencham tanto os critérios de 3.2.2
Hemicrânia paroxística crónica, como os de 13.1 Nevralgia
do trigémio (por vezes referida como síndrome HPC-tic)
devem receber os dois diagnósticos. O seu reconhecimen-
to é importante, pois ambas as perturbações requerem
tratamento. O significado patofisiológico desta associação
ainda não está esclarecido.

3.3 Cefaleia de curta duração,
unilateral, neuralgiforme
Descrição:

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 vermelhidão do olho ipsilateral.

Critérios de diagnóstico:

A. Pelo menos 20 crises que cumpram os critérios B-D�
B. Cefaleia moderada a grave, unilateral, com distribuição
orbitária, supraorbitária, temporal e/ou outra trigeminal,
durando 1-600 segundos, ocorrendo como “pontada”
única, séries de “pontadas” ou padrão de “dente de serra”.

C. Pelo menos um dos seguintes sintomas ou sinais auto-
nómicos cranianos, ipsilaterais à dor:
1. hiperemia conjuntival e/ou lacrimejo 
2. congestão nasal e/ou rinorreia
3. edema da pálpebra
4. sudorese facial e da região frontal
5. rubor facial e da região frontal
6. sensação de ouvido cheio
7. miose e/ou ptose

D. As crises têm uma frequência de, pelo menos, uma por
dia, durante mais de metade do tempo em que a pertur-
bação está ativa

E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentários:

As crises de maior duração são caracterizadas por múl-
tiplas “pontadas” ou por um padrão de “dente de serra”.
São reconhecidos dois subtipos de 3.3 Cefaleia de curta

duração, unilateral, neuralgiforme na ICHD-3 beta: 3.3.1
Cefaleia de curta duração, unilateral, neuralgiforme, com

hiperemia conjuntival e lacrimejo (SUNCT) e 3.3.2 Cefaleia
de curta duração, unilateral, neuralgiforme, com sintomas

autonómicos cranianos (SUNA). 3.3.1 SUNCT poderá ser
uma subforma de 3.3.2 SUNA, embora esta afirmação exija
mais estudos. Entretanto, são classificadas como subtipos
distintos, descritos abaixo.
3.3.1 SUNCT e 3.3.2 SUNA são geralmente desencadeá-

veis sem existência de um período refratário. Tal contrasta
com 13.1 Nevralgia do trigémio, que normalmente tem um
período refratário após cada crise.

3.3.1 Cefaleia de curta duração, unilateral,
neuralgiforme com hiperemia conjuntival e
lacrimejo (SUNCT)
Critérios de diagnóstico:

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

B. Existência de hiperemia conjuntival e de lacrimejo.

Comentários:

A literatura sugere que o mais comum mimetizador de
3.3.1 SUNCT é uma lesão na fossa posterior. 
Há a descrição de doentes em que 3.3.1 SUNCT e 13.1

Nevralgia do trigémio se sobrepõem. A diferenciação clínica é
complexa. Esses doentes devem receber os dois diagnósticos.
Têm sido reportados doentes com 3.3.1 SUNCT e 3.1

Cefaleia em salvas; a significância patofisiológica desta
sobreposição ainda está por esclarecer.

3.3.1.1 SUNCT episódica
Descrição:

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

Critérios de diagnóstico:

A. Crises que preencham os critérios de 3.3.1 Cefaleia de
curta duração, unilateral, neuralgiforme com hiperemia

conjuntival e lacrimejo, ocorrendo por períodos
B. Pelo menos dois episódios, com duração de 7 dias a 1
ano, separados por períodos de remissão sem dor ≥1 mês.

3.3.1.2 SUNCT crónica
Descrição:

Crises de SUNCT que ocorram mais de um ano sem
remissão ou com períodos de remissão que durem menos
de um mês.

Critérios de diagnóstico:

A. Crises que preencham os critérios de 3.3.1 Cefaleia de
curta duração, unilateral, neuralgiforme, com hiperemia

conjuntival e lacrimejo e o critério B abaixo
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B. Ocorrem sem um período de remissão ou com remis-
sões durando < 1 mês, durante pelo menos 1 ano.

3.3.2 Cefaleia de curta duração, unilateral,
neuralgiforme, com sintomas autonómicos
cranianos (SUNA)
A. Crises que preencham os critérios de 3.3 Cefaleia de
curta duração, 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 episódica
Descrição:

Crises de SUNA que ocorrem em períodos durando de
7 dias a 1 ano, separadas por períodos livres de dor com
duração de pelo menos 1 mês.

Critérios de diagnóstico:

A. Crises que preencham os critérios de 3.3.2 Cefaleia de
curta duração, unilateral, neuralgiforme, com sintomas
autonómicos cranianos e que ocorram em episódios

B. Pelo menos dois episódios com duração de 7 dias a 1
ano, separados por períodos de remissão livres de dor
de duração ≥ 1 mês.

3.3.2.2 SUNA crónica
Descrição:

Crises de SUNA que ocorrem durante mais de 1 ano
sem remissão ou com períodos de remissão de menos de 1
mês de duração.

Critérios de diagnóstico:

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

B. Ocorrem sem período de remissão ou com remissões
com duração <1 mês, durante pelo menos 1 ano.

3.4 Hemicrânia contínua
Descrição:

Cefaleia persistente, estritamente unilateral, associada
a hiperemia conjuntival ipsilateral, lacrimejo, congestão
nasal, rinorreia, sudorese facial e da região frontal, miose,
ptose, e/ou edema da pálpebra e/ou inquietação ou agita-
ção. A cefaleia é absolutamente sensível à indometacina.

Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia unilateral que preencha os critérios B-D
B. Presente por> 3 meses, com exacerbações de intensida-
de moderada ou mais elevada 

C. Um ou dois dos seguintes:
1. pelo menos um dos seguintes sintomas ou sinais
ipsilaterais à dor de cabeça: 
a) hiperemia conjuntival e/ou lacrimejo
b) congestão nasal e/ou rinorreia
c) edema da pálpebra
d) sudorese facial e da região frontal 

e) rubor facial e da região frontal
f) sensação de ouvido cheio 
g) miose e/ou ptose

2. sensação de inquietação ou agitação ou agravamen-
to da dor pelo movimento

D. Responde de forma absoluta a doses terapêuticas de
indometacina1

E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD –
3 beta.

Nota:

1. Num adulto, a indometacina oral deve ser usada inicial-
mente numa dose de pelo menos 150 mg diários e
aumentada, se necessário, até aos 225 mg diários. A
dose injectável é de 100-200 mg. São frequentemente
utilizadas doses de manutenção mais pequenas.

Comentários:

Em 3.4 Hemicrânia contínua, são muitas vezes observa-
dos sintomas de enxaqueca como a fotofobia e fonofobia.
A 3.4 Hemicrânia contínua foi incluída em 3. Cefaleias

trigémino-autonómicas na ICHD-3 beta (anteriormente
estava incluída em 4. Outras cefaleias primárias), com
base no facto da dor ser tipicamente unilateral, tal como
os sintomas autonómicos cranianos, quando presentes.
Estudos de imagiologia cerebral mostram sobreposições
importantes entre todas estas perturbações, aqui incluí-
das, sendo de salientar a ativação da região da substância
cinzenta hipotalâmica posterior. Adicionalmente, a res-
posta absoluta à indometacina da 3.4 Hemicrânia contí-
nua é partilhada com a 3.2 Hemicrânia paroxística.

3.4.1 Hemicrânia contínua, subtipo remitente
Descrição:

Hemicrânia contínua caracterizada por dor que não é
contínua, mas é interrompida por períodos de remissão
de, pelo menos, um dia.

Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia que preencha os critérios de 3.4 Hemicrânia
contínua e o critério B abaixo.

B. A cefaleia não é diária ou contínua, mas interrompida
por períodos de remissão de ≥1 dia, sem tratamento.

Comentário:

A 3.4.1 Hemicrânia contínua, subtipo remitente pode
surgir de novo ou a partir de 3.4.2 Hemicrânia contínua,
subtipo não remitente.

3.4.2 Hemicrânia contínua, subtipo não
remitente
Descrição:

Hemicrânia contínua caracterizada por dor contínua,
sem períodos de remissão de pelo menos 1 dia, durante
pelo menos 1 ano.

Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia que preencha os critérios de 3.4 Hemicrânia
contínua e o critério B abaixo
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B. A cefaleia é diária e contínua, durante pelo menos 1
ano, sem períodos de remissão ≥1 dia.

Comentário:

A 3.4.2 Hemicrânia contínua, subtipo não remitente
pode surgir de novo ou evoluir de 3.4.1 Hemicrânia contí-
nua, subtipo remitente. A maioria dos pacientes tem o
subtipo não remitente desde o início.

3.5 Cefaleia trigémino-autonómica
provável
Descrição:

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

Critérios de diagnóstico:

A. Crises de cefaleia que preencham todos, exceto um dos
critérios de A a D de 3.1 Cefaleias em salvas, critérios de
A a E de 3.2 Hemicrânia paroxística, critérios de A a D de
3.3 Cefaleia de curta duração, unilateral, neuralgiforme
ou critérios de A a D de 3.4 Hemicrânia contínua

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

C. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentário:

Os pacientes podem ser classificados em 3.5.1 Cefaleia
em salvas, provável, 3.5.2 Hemicrânia paroxística provável,
3.5.3 Cefaleia de curta duração, unilateral, neuralgiforme
provável ou 3.5.4 Hemicrânia contínua provável. Tais
doentes ou não apresentaram um número suficiente de
crises típicas (ex. um primeiro episódio de cefaleia em sal-
vas), ou tendo-os apresentado, não preenchem um dos
outros critérios. 
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4. Outras cefaleias primárias
4.1 Cefaleia primária da tosse

4.1.1. Cefaleia primária da tosse, provável

4.2 Cefaleia primária do exercício 

4.2.1. Cefaleia primária do exercício, provável

4.3 Cefaleia primária associada à actividade sexual

4.3.1 Cefaleia primária associada à actividade sexual,

provável

4.4 Cefaleia explosiva primária 

4.5. Cefaleia por estímulos frios

4.6. Cefaleia por compressão externa 

4.7 Cefaleia primária em guinada

4.7.1 Cefaleia primária em guinada, provável

4.8 Cefaleia numular

4.8.1 Cefaleia numular provável

4.9 Cefaleia hípnica

4.9.1 Cefaleia hípnica provável

4.10 Cefaleia diária persistente desde o início 

4.10.1 Cefaleia diária persistente desde o início, pro-

vável

Comentário geral
Cefaleia primária, secundária ou ambas?

Quando uma cefaleia com as características de qual-

quer uma das que são aqui classificadas ocorre, pela pri-

meira vez, em estreita relação temporal com outra pertur-

bação, que é uma reconhecida causa de cefaleias, ou

preenche outros critérios causais dessa perturbação, é

codificada como cefaleia secundária atribuída a essa per-

turbação. Quando uma cefaleia preexistente, com as carac-

terísticas das perturbações aqui classificadas, se torna cró-

nica ou piora de forma significativa (a frequência e/ou a

intensidade aumentam, duas vezes ou mais) em estreita

relação temporal com uma perturbação causal, deve-lhe

ser atribuído tanto o diagnóstico inicial como o diagnósti-

co de cefaleia secundária, desde que haja clara evidência

de que aquela perturbação pode causar cefaleias. 

Introdução
Este capítulo inclui um grupo de cefaleias primárias,

clinicamente heterogéneo. A sua patogenia ainda não é

bem compreendida e a sua terapêutica é apenas sugerida

na base de relatos isolados ou ensaios clínicos não contro-

lados. Algumas das cefaleias incluídas neste capítulo

podem ser sintomáticas de outras doenças (cefaleias

secundárias); quando ocorrem, pela primeira vez, necessi-

tam de uma avaliação cuidadosa com exames de imagem

e/ou outros testes apropriados.

Algumas destas cefaleias podem ter um início agudo,

como, por exemplo, a 4.2 Cefaleia primária do exercício,

4.3 Cefaleia primária associada à atividade sexual e 4.4

Cefaleia explosiva primária, sendo os doentes avaliados

em serviços de urgência. Nestes casos, é obrigatório reali-

zar uma investigação apropriada e completa (em particu-

lar com neuro-imagem).

Este capítulo inclui também algumas entidades clíni-

cas, tais como a 4.7 Cefaleia primária tipo guinada e a 4.9

Cefaleia hípnica, que são primárias na grande maioria dos
casos. Além disso, existe cada vez maior evidência de que
a 4.8 Cefaleia numular é uma cefaleia primária, motivo
pelo qual foi retirada do Apêndice da ICHD-II para este
capítulo da ICHD-3 beta. Também foram transferidas para
este capítulo duas cefaleias originalmente inseridas no
capítulo 13 da ICHD-II: 4.5 e 4.6. A última inclui a 4.6.1 e
uma nova entidade 4.6.2, cuja probabilidade de serem pri-
márias se justifica por serem desencadeadas por mecanis-
mos fisiológicos (não patogénicos). Pelo contrário, a enti-
dade 3.4 Hemicrânia contínua, que se encontrava origi-
nalmente neste capítulo na ICHD-II, foi agora transferida
para o capítulo 3 por haver evidência de se tratar de uma
cefaleia trigémino-autonómica. 
As cefaleias deste capítulo podem ser agrupadas em

quatro categorias: (1) cefaleias associadas ao esforço físico
incluindo a 4.1 Cefaleia primária da tosse, 4.2 Cefaleia pri-
mária do exercício, 4.3 Cefaleia primária associada à acti-
vidade sexual e a 4.4 Cefaleia explosiva primária; (2)
Cefaleias atribuídas a um estímulo físico direto, incluindo
a 4.5 Cefaleia induzida pelo frio e 4.6 Cefaleia induzida
pela pressão externa; (3) cefaleias epicranianas (p.ex: dor
cefálica sentida no escalpe), incluindo a 4.7 Cefaleia pri-
mária tipo guinada e a 4.8 Cefaleia numular (assim como
a A 4.11 Epicrania fugax, no Apêndice); e (4) Um grupo
miscelânea de outras cefaleias primárias incluindo a 4.9
Cefaleia hípnica e a 4.10 Cefaleia persistente diária de
novo. Por conseguinte, a sequência de códigos desta sec-
ção foi reordenada na ICD-3 beta de acordo com estes
agrupamentos. 

4.1 Cefaleia primária da tosse
Termos previamente utilizados:

Cefaleia benigna da tosse; cefaleia por manobras de
Valsalva.

Descrição:

Cefaleia desencadeada pela tosse ou outras manobras
de Valsalva, mas não pelo exercício físico prolongado, na
ausência de qualquer lesão intracraniana.

Critérios de diagnóstico:

A. Pelo menos dois episódios de dor de cabeça preenchem
os critérios de B a D

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

C. Início súbito
D. Dura entre 1 segundo a 2 horas
E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3. 

Comentários:

4.1 A cefaleia primária da tosse é uma entidade rara,
responsável 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 primária da tosse inicia-se momentos
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após a tosse, atinge o máximo 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). É, geralmen-

te, bilateral e de localização posterior e afeta predominan-

temente doentes com idade superior a 40 anos. Existe uma

correlação significativa entre a frequência da tosse e a gra-

vidade da dor de cabeça. Têm sido descritos sintomas

associados, como a vertigem, náuseas e perturbações do

sono, no máximo em dois terços dos doentes com 4.1

Cefaleia primária da tosse. 

Embora a indometacina (50-200mg/dia) seja habitual-

mente eficaz no tratamento da cefaleia primária da tosse,

alguns casos sintomáticos podem também responder a

esta medicação. A síndrome da cefaleia da tosse é sinto-

mática em cerca de 40% dos casos, a maioria dos quais

apresenta malformação de Arnold-Chiari tipo 1. Dentro

das outras causas relatadas, encontram-se a hipotensão

de LCR, patologia carotídea ou vértebro-basilar, tumores

da fossa média ou posterior do crânio, quistos da linha

média, impressão basilar, platibasia, hematoma subdural,

aneurismas cerebrais e a síndrome da vasoconstrição

cerebral reversível. A investigação por neuro-imagem tem

um papel muito relevante no despiste de lesões ou ano-

malias intracranianas. Uma vez que os tumores infraten-

toriais são responsáveis por cerca de 50% das lesões ocu-

pando espaço nas crianças, a cefaleia da tosse em idade

pediátrica deve ser considerada sintomática até prova em

contrário. 

4.1.1 Cefaleia primária da tosse, provável 
Critérios de diagnóstico:

A. Um dos seguintes:

1. um único episódio de dor de cabeça preenchendo os

critérios de B a D 

2. pelo menos dois episódios preenchem o critério B e

apenas um dos critérios C ou D

B. É desencadeada pela tosse e ocorre apenas associada a

esta e/ou a outras manobra de Valsalva

C. Início súbito

D. Dura entre um segundo a 2 horas

E. Não preenche os critérios ICHD-3 para outra cefaleia

F. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta.

4.2 Cefaleia primária do exercício
Termos previamente utilizados:

Cefaleia primária de esforço, Cefaleia benigna de exer-

cício.

Codificados noutra secção: 

A enxaqueca induzida pelo exercício é classificada sob

o código 1. Enxaqueca, de acordo com o seu subtipo.

Descrição:

Cefaleia precipitada por qualquer forma de exercício na

ausência de doença intracraniana. 

Critérios de diagnóstico:

A. Pelo menos dois episódios de cefaleia preenchem os

critérios B e C

B. Desencadeada por/ e ocorrendo apenas durante ou

após o exercício físico intenso

C. Duração < 48 horas

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta. 

Comentários:

A 4.2 Cefaleia primária do exercício ocorre predomi-

nantemente em climas quentes ou em grandes altitudes.

Reconhecem-se alguns subtipos desta cefaleia, tal como a

“cefaleia dos halterofilistas”, mas não são classificadas

individualmente. Ao contrário da 4.1 Cefaleia primária da

tosse que pode ser desencadeada por uma sequência de

esforços breves (i.e., manobras de Valsalva), a 4.2 Cefaleia

primária do exercício é em regra desencadeada pelo exer-

cício físico mantido e intenso.

De acordo com o estudo Vaga, esta cefaleia é pulsátil na

maioria das pessoas que sofrem de cefaleias pelo exercício

(embora menos nos adolescentes, metade dos quais refe-

re que a cefaleia dura menos de 5 minutos). Há relatos de

doentes em que a ingestão de tartarato de ergotamina tem

um efeito preventivo sobre esta cefaleia. A indometacina é

eficaz na maioria dos casos. Os mecanismos fisiopatologi-

cos subjacentes à 4.2 Cefaleia primária do exercício são

desconhecidos. A maioria dos investigadores considera

que se trata de uma cefaleia de origem vascular, sendo a

dor desencadeada pela distensão arterial ou venosa,

secundárias ao exercício físico. O achado de que os doen-

tes com 4.2 Cefaleia primária do exercício têm uma maior

prevalência de incompetência valvular na veia jugular

interna (70% comparados com 20% dos controles), sugere

que a congestão venosa intracraniana, causada pelo fluxo

venoso jugular retrógrado, pode desempenhar um papel

na sua fisiopatologia. Existem casos sintomáticos. É obri-

gatório excluir hemorragia subaracnoideia, dissecção

arterial e a síndrome do vasospasmo cerebral reversível,

aquando do aparecimento de cefaleias de novo com estas

características.

4.2.1 Cefaleia primária do exercício, provável
Critérios de diagnóstico:

A. Um dos seguintes:

1. um único episódio de cefaleias preeenche os crité-

rios B e C

2. pelo menos dois episódios de cefaleias preenchem o

critério B mas não o C

B. Desencadeada por/ e ocorrendo apenas durante ou

após o exercício físico intenso

C. Duração <48 horas

D. Não preenchendo os critérios da ICHD-3 “beta” para

outro tipo de cefaleias

E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta. 
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4.3 Cefaleia primária associada à
atividade sexual
Termos previamente utilizados:

Cefaleia benigna da atividade sexual; cefaleia vascular

benigna da atividade sexual; cefalalgia do coito; cefaleia

do coito; cefalalgia orgásmica; cefaleia orgásmica; cefaleia

sexual.

Codificados noutra secção: 

A cefaleia postural que se instala após o coito deve ser

codificada em 7.2.3 Cefaleia atribuída à hipotensão intra-

craniana espontânea, pois resulta mais provavelmente de

uma fístula de LCR.

Descrição:

Cefaleia desencadeada por atividade sexual, iniciando-se

geralmente como uma dor surda bilateral, enquanto a exci-

tação sexual aumenta, tornando-se subitamente intensa no

orgasmo, na ausência de qualquer lesão intracraniana.

Critérios de diagnóstico:

A. Pelo menos duas crises de dor na cabeça e/ou pescoço

preenchem os critérios de B a 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-

ção sexual

2. intensidade abrupta explosiva imediatamente antes

ou no orgasmo

D. Duração entre 1 minuto e 24 horas com grande intensida-

de e/ou o máximo de 72 horas com intensidade ligeira

E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta. 

Comentários:

As classificações prévias, ICHD-I e a ICHD-II, incluíam

dois subtipos (a cefaleia pré-orgásmica e a cefaleia orgás-

mica), contudo os estudos clínicos realizados desde então

não permitiram a sua distinção; por conseguinte, a 4.3

Cefaleia primária associada à atividade sexual é agora

entendida como uma única entidade com uma apresenta-

ção variável.

Estudos recentes mostraram que até cerca de 40% de

todos os casos sofrem um curso crónico de mais de um ano. 

Alguns doentes sofrem apenas uma crise de 4.3 Cefaleia

primária associada à atividade sexual ao longo de toda a

vida; deverão ser diagnosticados como 4.3 Cefaleia primá-

ria associada à atividade sexual, provável. Em investigações

futuras sobre este tipo de dor recomenda-se que sejam

incluídos apenas os doentes com duas ou mais crises.

Estudos epidemiológicos mostraram ainda que a 4.3

Cefaleia primária associada à atividade sexual pode ocor-

rer em qualquer idade da vida sexual ativa, é mais preva-

lente nos homens do que nas mulheres (com rácios que

variam entre 1.2:1 e 3:1), ocorre independentemente do

tipo de atividade sexual, não se acompanha de sintomas

autonómicos 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 região occipital em 80% dos casos. A fre-
quência das crises da 4.3 Cefaleia primária associada à ati-
vidade sexual deve ser sempre relacionada com a frequên-
cia da atividade sexual.
A 4.3 Cefaleia primária associada à atividade sexual

não se associa a perturbação da consciência, vómitos, sin-
tomas visuais, somatossensoriais ou motores (enquanto a
cefaleia sintomática associada à atividade sexual pode
ter). Na primeira ocorrência da cefaleia associada à ativi-
dade sexual é obrigatório excluir condições, tais como a
hemorragia subaracnoideia, a dissecção arterial e a sín-
drome do vasospasmo cerebral reversível. Múltiplas cefa-
leias explosivas durante a atividade sexual devem ser atri-
buídas a 6.7.3 Cefaleias atribuídas à síndrome do vasospas-
mo cerebral reversível até prova em contrário por estudos
angiograficos (incluindo a angiografia convencional, a res-
sonância magnética e a angio TC) ou estudos de Doppler
transcraniano. É de notar que a vasoconstrição pode não
ser observável nos estádios iniciais da síndrome do vasos-
pasmo reversível; por conseguinte, podem ser necessários
estudos de seguimento.

4.3.1 Cefaleia primária associada à atividade
sexual, provável 
Critérios de diagnóstico:

A. Um dos seguintes:
1. um único episódio de cefaleias preenchendo os cri-
térios de B a D

2. pelo menos dois episódios de cefaleias preenchendo
o critério B e um, mas não 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-
ção sexual

2. intensidade abrupta explosiva imediatamente antes
ou no orgasmo

D. Duração entre 1 minuto e 24 horas, com grande inten-
sidade e/ou o máximo de 72 horas com intensidade
ligeira.

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

F. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

4.4 Cefaleia explosiva primária 
Termos previamente utilizados:

Cefaleia explosiva benigna.

Codificada noutra secção:

4.1 Cefaleia primária da tosse, 4.2 Cefaleia primária do
exercício e a 4.3 Cefaleia primária associada à 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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Descrição:

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

Critérios de diagnóstico: 

A. Cefaleia grave preenchendo os critérios B e C
B. Início súbito atingindo a intensidade máxima em <1
minuto

C. Duração ≥ 5 minutos
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta. 

Comentários:

É escassa a evidência de que a cefaleia explosiva exista
como entidade primária: a procura de uma causa subja-
cente deve ser exaustiva e persistente. A cefaleia explosiva
está frequentemente associada a perturbações vasculares
intracranianas graves, particularmente hemorragia suba-
racnoideia e é obrigatória a sua exclusão, bem como a de
outras condições, que incluem a hemorragia intracerebral,
trombose venosa cerebral, malformação vascular sem
rotura (principalmente aneurismas), dissecção arterial
(intra e extracraniana), a síndrome da vasoconstrição
cerebral reversível (e a apoplexia hipofisária. Outras cau-
sas orgânicas de cefaleia explosiva primária são: a menin-
gite, quisto coloide do terceiro ventrículo, hipotensão do
LCR e sinusite aguda (particularmente associada ao baro-
trauma). O diagnóstico 4.4 de Cefaleia explosiva primária
deve ser um diagnóstico de exclusão após a demonstração
da exclusão de todas as causas orgânicas. Isso implica exa-
mes de imagem cerebral normais, incluindo os vasos cere-
brais e/ou um LCR normal. É de notar que a vasoconstri-
ção pode não ser observável nos estádios iniciais da sín-
drome de vasoconstrição cerebral reversível, por conse-
guinte não se deve fazer o diagnóstico de Cefaleia explosi-
va primária provável, nem mesmo temporariamente.

4.5 Cefaleia por estímulos frios 
Descrição: 

Cefaleia desencadeada por um estímulo frio aplicado
externamente à cabeça ou ingerido ou inalado. 

4.5.1 Cefaleia atribuída à aplicação externa de
um estímulo frio
Descrição:

Cefaleia generalizada que se segue à exposição da
cabeça desprotegida a uma temperatura ambiental muito
baixa.

Critérios de diagnóstico:

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

B. A cefaleia é desencadeada por/ e ocorrendo apenas
durante a aplicação externa de um estímulo frio na
cabeça 

C. Desaparece num intervalo de 30 minutos após a remo-
ção do estímulo frio

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da
ICHD-3 beta. 

Comentário:

Esta cefaleia resulta do arrefecimento externo da cabe-
ça, tal como ocorre durante a exposição a um clima muito
frio, imersão na água fria ou pela crioterapia. Alguns doen-
tes desenvolvem uma cefaleia breve e intensa, tipo guina-
da, na parte média da região frontal, mas a dor também
pode ser unilateral e temporal, frontal ou retro orbitária.

4.5.2 Cefaleia atribuída à ingestão ou inalação
de estímulos frios
Termos previamente utilizados:

Cefaleia do gelado; cefaleia do cérebro gelado.

Descrição:

Dor de curta duração, frontal ou temporal, que pode
ser intensa, induzida em indivíduos suscetíveis, pela pas-
sagem de material frio (sólido, líquido ou gasoso) no pala-
to e/ou parede posterior da faringe.

Critérios de diagnóstico:

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

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

C. A cefaleia desaparece em 10 minutos após a remoção
do estímulo frio

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta. 

Comentários:

A 4.5.2 Cefaleia atribuída à ingestão ou inalação de estí-
mulos frios é frequente na população em geral especial-
mente nas pessoas com 1. Enxaqueca. A ingestão rápida
de gelo esmagado tem grande probabilidade de desenca-
dear esta cefaleia, mas a ingestão de gelado, mesmo lenta,
também a pode provocar. 
A cefaleia é frontal ou temporal e com frequência bila-

teral (mas pode ser lateralizada ao lado habitual da enxa-
queca naqueles que têm cefaleias unilaterais num quadro
de 1. Enxaqueca).

4.5.3 Cefaleia pelo frio, provável
Critérios de diagnóstico:

A. Um único episódio de cefaleia preenchendo os critérios
B e C

B. A cefaleia é desencadeada por/ e ocorre apenas duran-
te ou imediatamente depois da aplicação externa de um
estímulo frio na cabeça ou ingestão ou inalação de estí-
mulos frios

C. Desaparece em 10 minutos após a remoção do estímu-
lo frio

D. Não preenchendo os critérios ICHD-3 para outro tipo
de cefaleias
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E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da

ICHD-3 beta.

Comentário:

As subformas codificáveis são a 4.5.3.1 Cefaleia atribuí-

da à aplicação externa de estímulos frios na cabeça, prová-

vel e a 4.5.3.2 Cefaleia atribuída à ingestão ou inalação de

estímulos frios, provável.

4.6 Cefaleia por compressão externa 
Descrição:

Cefaleia resultante da compressão ou tração mantida

sobre os tecidos moles epicranianos.

Comentário:

4.6 Cefaleia por compressão externa é uma cefaleia pri-

mária, porque a compressão e a tração são demasiado

ligeiras para provocar lesão do couro cabeludo; ou seja,

são estímulos fisiológicos.

4.6.1 Cefaleia por compressão externa 
Descrição:

Cefaleia resultante da compressão mantida dos tecidos

moles pericranianos, como por exemplo, uma faixa aper-

tada à volta da cabeça, um chapéu ou capacete, ou óculos

de natação ou de mergulho, sem lesar o couro cabeludo.

Critérios de diagnóstico:

A. Pelo menos dois episódios de cefaleia preenchendo os

critérios de B a D

B. A cefaleia é desencadeada por/e ocorre dentro do perío-

do de uma hora durante a compressão mantida da

região frontal ou do couro cabeludo

C. A dor é máxima no local da compressão externa

D. Desaparece numa hora após o alívio da compressão

externa

E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta. 

4.6.2 Cefaleia por tração externa
Termos previamente utilizados:

Cefaleia do rabo-de-cavalo.

Descrição:

Cefaleia resultante da tração mantida sobre os tecidos

moles pericranianos sem lesão do couro cabeludo.

Critérios de diagnóstico:

A. Pelo menos dois episódios de cefaleia preenchendo os

critérios de B a D

B. A cefaleia é desencadeada por /e ocorre apenas duran-

te a tração externa sustentada do couro cabeludo

C. A dor é máxima no local da tração

D. Desaparece numa hora após o alívio da tração 

E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta. 

Comentários:

A duração da cefaleia varia com a intensidadde e a
duração da tração externa.
Embora a cefaleia seja máxima no local da tração, tam-

bém pode estender-se a outras áreas da cabeça.

4.6.3 Cefaleia por pressão externa, provável 
Critérios de diagnóstico:

A. Um dos seguintes: 
1. um único episódio de cefaleia preenche os critérios
de B a D

2. pelo menos dois episódios de cefaleia preenchem o
critério B e um dos critérios C ou D, mas não ambos

B. A cefaleia é desencadeada por/ e ocorre apenas duran-
te a compressão ou tração da fronte e/ou do couro
cabeludo

C. A dor é máxima no local da compressão ou tração
D. Desaparece numa hora após o alívio da compressão ou
tração 

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

F. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta. 

Comentário:

Podem codificar-se duas subformas a 4.6.3.1 Cefaleia
por compressão externa, provável e a 4.6.3.2 Cefaleia por
tração externa, provável.

4.7. Cefaleia primária em guinada
Termos previamente utilizados:

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

Descrição:

Dor de cabeça, como punhalada, breve e localizada,
que ocorre espontaneamente na ausência de doença orgâ-
nica das estruturas subacentes ou dos nervos cranianos.

Critérios de diagnóstico:

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

B. Cada guinada dura alguns segundos no máximo
C. A guinada recorre com uma frequência irregular entre
uma a várias por dia

D. Não existem sintomas autonómicos cranianos
E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta. 

Comentários: 

Estudos mostram que 80% das guinadas duram três
segundos ou menos; em casos raros, as guinadas duram 10
a 120 segundos. A frequência das crises é geralmente
baixa, com uma ou algumas por dia. Em casos raros, ocor-
rem de forma repetida durante vários dias e existe um
relato de status durante uma semana. 
A 4.7. Cefaleia primária em guinada afeta a região
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extratrigeminal em 70% dos casos. Pode deslocar-se de
uma área para a outra, tanto no mesmo lado, como no
hemicrânio oposto; tem uma localização fixa em apenas
um terço dos doentes. Quando as guinadas são estrita-
mente localizadas a uma área, deverão excluir-se altera-
ções estruturais nesse local ou na distribuição do nervo
craniano afetado.
Alguns doentes têm sintomas acompanhantes, mas

não sintomas autonómicos cranianos: Estes últimos per-
mitem diferenciar a 4.7. Cefaleia primária em guinada de
3.3. Crises de cefaleia unilateral nevrálgiforme breve. 
A 4.7. Cefaleia primária, tipo guinada é mais frequente

nas pessoas com 1. Enxaqueca, nas quais as guinadas são
sentidas no local habitual da enxaqueca. 

4.7.1 Cefaleia primária em guinada, provável 
Critérios de diagnóstico:

A. A cefaleia ocorre espontaneamente como uma guinada
única ou em série e preenche apenas dois dos critérios
de B a D

B. Cada guinada dura alguns segundos no máximo
C. A guinada recorre com uma frequência irregular entre
uma a várias por dia

D. Não existem sintomas autonómicos cranianos
E. Não preenchendo os critérios ICHD-3 para outro tipo
de cefaleias

F. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta. 

4.8 Cefaleia numular
Termo previamente utilizado: 

Cefaleia em forma de moeda.

Descrição:

Dor de duração extremamente variável, mas com fre-
quência crónica, numa pequena área circunscrita do
couro cabeludo, na ausência de qualquer lesão das estru-
turas subjacentes.

Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia contínua ou intermitente preenchendo os cri-
térios B e C

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

C. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentários:

A área dolorosa pode localizar-se em qualquer ponto
do couro cabeludo, mas encontra-se, habitualmente, na
região parietal. Raramente a 4.8 Cefaleia numular é bi ou
multifocal e cada uma das áreas sintomáticas apresenta
todas as características da cefaleia numular. A intensidade
da dor é geralmente ligeira a moderada, mas ocasional-

mente é grave. Ao fundo de dor sobrepõem-se exacerba-
ções espontâneas ou provocadas. A duração é variável: até
75% dos casos publicados esta cefaleia é crónica (presente
mais de 3 meses), mas existem casos descritos com dura-
ção de segundos, minutos, horas ou dias. A área afetada
apresenta combinações variáveis de hipostesia, diseste-
sias, parestesias, alodínia e dor à palpação. Deverão ser
excluídas outras causas, particularmente estruturais e
lesões dermatológicas pela história, exame físico e investi-
gações apropriadas.

4.8.1 Cefaleia numular provável
Critérios de diagnóstico:

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

B. A dor sentida exclusivamente numa área do escalpe,
com três das seguintes características:
1. contornos bem definidos
2. fixa no tamanho e na forma
3. arredondada ou elíptica 

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

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

4.9 Cefaleia hípnica
Termos previamente utilizados:

Síndrome da cefaleia hípnica, cefaleia do despertador.

Descrição: 

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

Critérios de diagnóstico:

A. Episódios de cefaleia recorrente preenchendo os crité-
rios de B a E

B. Só aparece durante o sono e acorda o doente 
C. Ocorre ≥ 10 dias por mês durante> 3 meses
D. Dura ≥ 15 minutos e até um máximo de 4 horas após o
acordar

E. Não há sintomas autonómicos cranianos nem agitação 
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentários:

A 4.9 Cefaleia hípnica em geral começa depois dos 50
anos, mas pode ocorrer em pessoas mais jovens. A dor é
geralmente ligeira a moderada, mas pode ser intensa em
cerca de um quinto dos doentes. A dor é bilateral, em cerca
de dois terços dos casos. As crises duram habitualmente
entre 15 e 180 minutos, mas têm sido descritos casos com
maior duração. A maioria dos casos é persistente, com
cefaleias diárias ou quase diárias, mas pode ocorrer uma
subforma episódica (inferior a 15 dias por mês). Embora
se pensasse que a 4.9 Cefaleia hípnica tinha as caracterís-
ticas da cefaleia tipo tensão, estudos mais recentes mos-
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traram que estes doentes podem ter caraterísticas tipo
enxaqueca e alguns podem ter náuseas durante as crises.
O início da 4.9 Cefaleia hípnica provavelmente não se

relaciona com a fase do sono. Um estudo de RMN mostrou
uma redução da substância cinzenta no hipotâlamo em
doentes com 4.9 Cefaleia hípnica.
Em vários casos descritos, o lítio, a cafeína, a melatoni-

na e a indometacina foram terapêuticas eficazes. Para uma
intervenção eficaz é necessário fazer a distinção entre esta
cefaleia e um dos subtipos da 3. Nevralgias Trigémino-
Autonómicas, especialmente 3.1 Cefaleia em salvas.
Outras causas de cefaleia, que ocorrem e levam ao desper-
tar, durante a noite, devem ser excluídas, particularmente,
a apneia do sono, a hipertensão noturna, a hipoglicemia e
a abuso medicamentoso; a patologia intracraniana deve
ser também excluída. Contudo, a presença de apneia do
sono não exclui necessáriamente o diagnóstico de 4.9
Cefaleia hípnica.

4.9.1 Cefaleia hípnica, provável 
Critérios de diagnóstico:

A. Episódios de cefaleia recorrente preenchendo os crité-
rios B e apenas dois dos critérios de C a E

B. Só aparece durante o sono e acorda o doente 
C. Ocorre ≥ 10 dias por mês durante > 3 meses
D. Dura ≥ 15 minutos e até um máximo de 4 horas após o
acordar

E. Não há sintomas autonómicos cranianos nem agitação 
F. Não preenchendo os critérios ICHD-3 para outro tipo de
cefaleias

G. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

4.10 Cefaleia persistente diária desde
o início 
Termos previamente utilizados:

Cefaleia crónica de novo; cefaleia crónica de início
agudo.

Descrição:

Cefaleia persistente, que é diária desde o seu início, o
que é claramente recordado. A dor não tem aspetos consi-
derados característicos e pode ser idêntica à enxaqueca ou
à cefaleia tipo tensão ou ter elementos de ambas.

Critérios de diagnóstico: 

A. Cefaleia persistente preenchendo os critérios B e D
B. Tem um início distinto claramente recordado, em que a
dor se torna contínua e sem remissão em 24 horas

C. Está presente há> 3 meses
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta. 

Comentários:

A 4.10 Cefaleia persistente diária desde o início é uma
entidade única na medida em que é uma cefaleia diária
desde o início, que rapidamente se torna uma cefaleia sem
remissão e que ocorre tipicamente em indivíduos sem his-

tória prévia de cefaleias. Invariavelmente, os doentes com

esta cefaleia recordam e são capazes de descrever bem o

seu início; caso contrário, deve ser feito outro diagnóstico. 

De qualquer modo, os doentes com história prévia de

cefaleias (1. Enxaqueca ou 2. Cefaleia tipo tensão) não são

excluídos deste diagnóstico, mas não deverão ter tido um

aumento da frequência das crises antes do seu início. Da

mesma forma, os doentes com história prévia de cefaleias

não deverão referir exacerbações das mesmas seguidas de

abuso medicamentoso. A 4.10 Cefaleia persistente diária

desde o início pode ter caraterísticas ou da 1. Enxaqueca ou

da 2. Cefaleia tipo tensão. Embora os critérios 1.3

Enxaqueca crónica e /ou 2.3 Cefaleia tipo tensão crónica

possam ser preenchidos, o diagnóstico por defeito é 4.10

Cefaleia persistente diária de novo (CDPN) sempre que os

critérios desta entidade sejam preenchidos. Pelo contrário,

quando ambos os critérios de 4.10 Cefaleia persistente diá-

ria desde o início (CPDIN) e de 3.4 Hemicrânia contínua são

preenchidos, então o diagnóstico por defeito é o último.

O uso de terapêutica abortiva pode exceder os limites

definidos para 8.2 Cefaleias por abuso medicamentoso.

Nesse caso, o diagnóstico de 4.10 Cefaleia persistente diária

desde o início (só pode ser feito se o início da cefaleia diária

preceder claramente o abuso medicamentoso. Quando tal

acontece, ambos os diagnósticos 4.10 Cefaleia persistente

diária desde o início e 8.2 Cefaleias por abuso medicamen-

toso, devem ser feitos. Em todos os casos, outras cefaleias

secundárias como a 7.1 Cefaleia atribuída ao aumento da

pressão de LCR, a 7.2 Cefaleia atribuída à baixa pressão do

LCR, e 5.1 Cefaleia aguda atribuída a traumatismo craniano

devem ser excluídas pelas investigações apropriadas.

A 4.10 Cefaleia persistente diária desde o início pode

assumir duas subformas: uma autolimitada, que tipica-

mente desaparece sem tratamento dentro de alguns

meses e outra refratária, que é resistente a uma terapêuti-

ca agressiva. Essas subformas não são codificadas de

forma separada.

4.10.1 Cefaleia persistente diária desde o
início, provável 
Critérios de diagnóstico: 

A. Cefaleia persistente preenchendo os critérios B e C

B. Início distinto e claramente recordado, em que a dor se

torna contínua e sem remissão em 24 horas

C. Está presente há > 3 meses

D. Não preenchendo os critérios ICHD-3 para outro tipo

de cefaleias

E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta. 
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Parte 2

Cefaleias secundárias

Introdução
5. Cefaleia atribuída a lesão ou traumatismo crânio-encefálico 
e/ou cervical

6. Cefaleia atribuída a perturbação vascular craniana ou cervical 
7. Cefaleia atribuída a perturbação intracraniana não vascular
8. Cefaleia atribuída a uma substância ou sua privação 
9. Cefaleia atribuída a infeção
10. Cefaleia atribuída a uma perturbação da homeostasia
11. Cefaleia ou dor facial atribuída a uma perturbação do crânio, 
pescoço, olhos, ouvidos, nariz, seios perinasais, dentes, boca ou 
outra estrutura do crânio ou da face

12. Cefaleia atribuída a uma perturbação psiquiátrica





Introdução às cefaleias
secundárias
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

secundária ao tumor. A tais doentes deverá ser dado um

único diagnóstico de cefaleias 7.4 Cefaleia atribuída a neo-

plasia intracraniana (ou uma das suas subformas) mesmo

quando a cefaleia fenomenologicamente seja enxaqueca,

cefaleia tipo-tensão ou cefaleia em salvas. Por outras pala-

vras, uma cefaleia de novo ocorrendo com outra perturba-

ção reconhecida como capaz de a causar é sempre diag-

nosticada como secundária.

A situação é diferente quando o doente tenha tido pre-

viamente um tipo de cefaleia primária que agrava em

estreita relação temporal com a ocorrência de outra per-

turbação. Existem três possíveis explicações para este

agravamento: um que é a coincidência; outro é o agrava-

mento da cefaleia primária relacionado causalmente com

a nova perturbação; outro que é o aparecimento de uma

nova cefaleia relacionada causalmente com a nova pertur-

bação. As regras para a sua atribuição desenvolvidas na

ICHD-II permitiam, em tais circunstâncias, um ou dois

diagnósticos mas, baseadas na decisão clínica. Essas

regras foram modificadas na ICHD-3 beta para sejam

menos abertas á interpretação.

Quando uma nova cefaleia ocorre pela primeira vez

em estreita relação temporal com outra perturbação

que é conhecida como podendo causar cefaleias, ou

preenche outros critérios de causalidade para essa per-

turbação, a nova cefaleia é codificada como cefaleia

secundária atribuída à perturbação causal. Isto perma-

nece verdade mesmo quando a cefaleia tem as carate-

rísticas de cefaleia primária (enxaqueca, cefaleia tipo-

tensão, cefaleia em salvas ou uma das outras cefaleias

trigémino-autonómicas).

Quando uma cefaleia primária preexistente se torna

crónica em estreita relação temporal com a tal perburba-

ção causal, ambos, os diagnósticos primário e secundário

deverão ser dados. Quando uma cefaleia primária pree-

xistente se torna significativamente pior (geralmente sig-

nifica um aumento na frequência e/ou severidade para o

dobro ou superior) em estreita relação temporal com a tal

perturbação causal, ambos os diagnósticos, primário e

secundário, deverão ser dados desde que haja boa evi-

dência de que essa perturbação pode causar cefaleias.

A ICHD-II uniformizou o formato dos critérios de diag-

nóstico para as cefaleias secundárias mas não foi sem pro-

blemas. A revisão foi necessária e, esta revisão foi adotada

na ICHD-3 beta:

Critérios de diagnóstico gerais para as cefaleias

secundárias:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C

B. Foi diagnosticada outra perturbação cientificamente

documentada como podendo causar cefaleias1

C. Evidência de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes2:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o
início da presumida perturbação causal

2. um ou dois dos seguintes:
a) a cefaleia piorou significativamente em paralelo
com o agravamento da presumida perturbação
causal

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

3. a cefaleia tem as carateristicas típicas da perturbação
causal3

4. existe outra evidência de causalidade4

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Notas:

1. Como a cefaleia é extremamente prevalente, pode oco-
rer simultaneamente com outra perturbação por acaso
e sem uma relação causal. Por isso, uma cefaleia secun-
dária só pode ser definitivamente diagnosticada quan-
do há uma evidência sólida baseada em estudos cientí-
ficos publicados de que a perturbação especificada no
critério B é capaz de causar cefaleias. A evidência cien-
tífica pode vir de grandes estudos clínicos observando
as relações temporais próximas entre a perturbação e a
evolução daa cefaleia após tratamento da perturbação
ou, de pequenos estudos usando métodos de análise
avançados, testes de sangue ou outros testes paraclíni-
cos, mesmo quando não estão prontamente disponíveis
para o médico diagnosticador que irá usar estes crité-
rios. Por outras palavras, métodos de estudo que não
são uteis no uso de rotina dos critérios de diagnóstico
podem, não obstante, ser úteisl para estabelecer a rela-
ção causal geral com base no critério B. Ao longo da
ICHD-3 beta, contudo, os critérios de diagnóstico res-
tringem-se à informação razoavelmente disponível para
o médico diagnosticador numa situação clínica típica.

2. Os critérios gerais requerem a presença de dois aspetos
distintos de evidência e permite até aos quatro tipos de
evidência reconhecidos. Nem todos estes tipos são
apropriados para todas as perturbações e nem todas
necessitam de fazer parte de um critério específico para
cada tipo particular de cefaleia secundária, quando
assim é. Há poucas cefaleias secundárias para as quais a
evidência de causalidade depende muito fortemente do
início em relação temporal para ser uma causa presumi-
da. Exemplos são os subtipos de 7.2 Cefaleia atribuída a
pressão baixa do liquido cefalorraquidiano, que são
geralmente ortostáticas mas não invariavelmente, pelo
que esta caraterística não pode ser fiável como critério
de diagnóstico. Em tais casos, o critério D assume parti-
cular importância.

3. Um exemplo é o início muito súbito (explosivo) da cefa-
leia em 6.2.2 Cefaleia atribuída a hemorragia subarac-
noideia não traumática (HSA). A caraterística (se existir)
deverá ser especificada para cada cefaleia secundária.
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4. Isto é para ser especificado (se apropriado) para cada
cefaleia secundária. Um exemplo deste tipo de evidên-
cia é a concordância entre o local da cefaleia e a locali-
zação da presumida perturbação causal. Outra é a via-
ção em paralelo entre os aspetos da cefaleia (tal como a

intensidade) e marcadores da atividade da presumida
perturbação causal (p. ex: alterações na neuroimagem
ou noutros testes laboratoriais [tais como a velocidade
de sedimentação eritrocitária em 6.4.1 Cefaleia atribuí-
da a arterite de células gigantes (ACG/AT)]).
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5. Cefaleia atribuída a lesão ou
traumatismo crânio-encefálico
e/ou cervical
5.1 Cefaleia aguda atribuída a lesão traumática crânio-

encefálica
5.1.1 Cefaleia aguda atribuída a lesão crânio-encefáli-

ca moderada ou grave
5.1.2 Cefaleia aguda atribuída a lesão crânio-encefáli-

ca ligeira
5.2 Cefaleia persistente atribuída a lesão traumática crâ-

nio-encefálica
5.2.1 Cefaleia persistente atribuída a lesão traumática

crânio-encefálica moderada ou grave
5.2.2 Cefaleia persistente atribuída a lesão traumática

crânio-encefálica ligeira
5.3 Cefaleia aguda atribuída a lesão em contragolpe

(“whiplash”)
5.4 Cefaleia persistente atribuída a lesão em contragolpe
5.5 Cefaleia aguda atribuída a craniotomia
5.6 Cefaleia persistente atribuída a craniotomia

Comentário geral
Cefaleia primária, secundária ou ambas?

Quando uma cefaleia de novo ocorre em estreita rela-
ção temporal com um traumatismo ou lesão da cabeça ou
pescoço, classifica-se como cefaleia secundária atribuída
ao traumatismo ou à lesão. Isso continua válido, quando a
nova cefaleia tiver as características de qualquer das cefa-
leias primárias classificadas na Parte 1 da ICHD-3 beta.
Quando uma cefaleia preexistente com as características
de uma cefaleia primária se torna crónica ou se agrava sig-
nificativamente (a frequência e /ou a intensidade aumen-
tam duas vezes ou mais) em estreita relação temporal com
um traumatismo ou lesão, deverão ser atribuídos o diag-
nóstico da cefaleia inicial e o diagnóstico de 5. Cefaleia
atribuída a lesão ou traumatismo crânio-encefálico e/ou
cervical (ou um dos seus subtipos). 

Introdução
Os subtipos de 5. Cefaleia atribuída a lesão ou trauma-

tismo crânio-encefálico e/ou cervical estão entre os tipos
mais frequentes de cefaleias secundárias. Se ocorrerem
nos primeiros 3 meses são consideradas agudas; se conti-
nuarem para além desse período, são designadas persis-
tentes. O período de tempo é consistente com os critérios
de diagnóstico da ICHD-II, embora o termo persistente
tenha sido adotado em vez de crónica.
Não existem características específicas das cefaleias

que permitam distinguir os subtipos de 5. Cefaleia atribuí-
da a lesão ou traumatismo crânio-encefálico e/ou cervical
dos outros tipos de cefaleias; frequentemente asseme-
lham-se às cefaleias do tipo tensão ou à enxaqueca.
Consequentemente, o seu diagnóstico está largamente
dependente da relação temporal estreita entre a lesão ou o
traumatismo e o início da cefaleia. Os critérios de diagnós-
tico da ICHD-3 são consistentes com os da ICHD-II para
todos os subtipos, requerendo que a cefaleia se tenha

desenvolvido num período de 7 dias após a lesão ou o
traumatismo, ou num período de 7 dias após recuperar a
consciência e/ou a capacidade de avaliar e de reportar a
dor, quando estas tenham sido afetadas pela lesão ou pelo
traumatismo. Embora o intervalo de 7 dias seja um pouco
arbitrário e alguns peritos argumentem que a cefaleia se
pode desenvolver após um intervalo maior numa minoria
de doentes, não existe atualmente suficiente evidência
para alterar este requisito.
A cefaleia pode ocorrer como um sintoma isolado, após

lesão ou traumatismo, ou fazendo parte de uma constela-
ção de sintomas, como tonturas, fadiga, alterações da con-
centração, lentificação psicomotora, alterações ligeiras da
memória, insónia, ansiedade, alterações da personalidade
e irritabilidade. Quando vários destes sintomas estão pre-
sentes após um traumatismo crânio-encefálico, conside-
ra-se que o doente tem uma síndrome pós-concussional.
A patogénese da 5. Cefaleia atribuída a lesão ou trau-

matismo crânio-encefálico e/ou cervical é frequentemente
pouco clara. Numerosos fatores que podem contribuir
para o seu desenvolvimento incluem, mas não se limitam,
a lesão axonal, alterações no metabolismo cerebral, altera-
ções na hemodinâmica cerebral, predisposição genética,
psicopatologia e expetativa de desenvolver uma cefaleia
após um traumatismo crânio-encefálico. Pesquisas recen-
tes utilizando técnicas de neuro-imagem avançadas, suge-
rem uma capacidade em detetar alterações cerebrais
estruturais após traumatismos minor que não são detetá-
veis nos testes diagnósticos convencionais. As alterações
do sono pós-traumáticas, as alterações do humor e os
fatores psicossociais indutores de stress podem influen-
ciar o desenvolvimento e a perpetuação da cefaleia. O uso
excessivo de medicação utilizada nas crises pode contri-
buir para a persistência da cefaleia após traumatismo crâ-
nio-encefálico através do desenvolvimento da 8.2 Cefaleia
por uso excessivo de medicamentos. Os médicos deverão
considerar esta possibilidade sempre que a cefaleia persis-
ta para além da fase inicial pós-traumática.
Os fatores de risco para o desenvolvimento da 5.

Cefaleia atribuída a lesão ou traumatismo crânio-encefáli-

co e/ou cervical incluem história prévia de cefaleia, lesão
pouco grave, sexo feminino e presença de comorbilidades
psiquiátricas. A associação de traumatismos crânio-ence-
fálicos de repetição e o desenvolvimento da cefaleia deve-
rá ser investigada. O grau de expetativa de cefaleia após
um traumatismo crânio-encefálico e o papel dos litígios
em relação a essa cefaleia, como fatores de promoção do
seu desenvolvimento e persistência são ainda largamente
debatidos. A maioria dos estudos sugere que a simulação
é um fator presente só numa pequena minoria de doentes.
Nos doentes com ou sem litígios pendentes, as caracterís-
ticas das cefaleias, os resultados nos testes cognitivos, as
respostas ao tratamento e a melhoria dos sintomas com o
passar do tempo são semelhantes. Além disso, a resolução
dos sintomas não ocorre tipicamente após os acordos ou
as sentenças legais. Na Lituânia, por exemplo, um país
onde há poucas expetativas de desenvolver cefaleia após
um traumatismo crânio-encefálico e onde não existem
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seguros contra acidentes pessoais, as taxas de 5.2 Cefaleia
persistente atribuída a lesão traumática da cabeça
são baixas.
5. Cefaleia atribuída a lesão ou traumatismo crânio-

encefálico e/ou cervical tem também sido reportada em
crianças, embora menos frequentemente que nos adultos.
A apresentação clínica dos subtipos é semelhante nas
crianças e nos adultos, sendo os mesmos os critérios de
diagnóstico nas crianças.

5.1 Cefaleia aguda atribuída a lesão
traumática crânio-encefálica
Classificação noutro local:

O traumatismo que resulte de movimentos de acelera-
ção/desaceleração da cabeça, com flexão/extensão do
pescoço é classificado como contragolpe (“whiplash”). A
cefaleia aguda atribuída a um traumatismo desse tipo é
codificada como 5.3 Cefaleia aguda atribuída a lesão em
contragolpe. A cefaleia aguda atribuída a craniotomia
cirúrgica realizada por motivos, que não o traumatismo
crânio-encefálico, é codificada como 5.5 Cefaleia aguda
atribuída a craniotomia.

Descrição:

Cefaleia, com menos de 3 meses de duração, causada
por traumatismo crânio-encefálico.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D
B. Ocorrência de lesão encefálica traumática1

C. A cefaleia aparece dentro de 7 dias após uma das
seguintes situações:
1. traumatismo crânio-encefálico
2. recuperação da consciência após o traumatismo crâ-
nio-encefálico

3. descontinuação da medicação que diminua a capa-
cidade de sentir ou descrever a cefaleia após o trau-
matismo crânio-encefálico

D. Uma das seguintes situações:
1. a cefaleia desaparece num período de 3 meses após o
traumatismo crânio-encefálico

2. a cefaleia persiste, mas ainda não passaram 3 meses
após o traumatismo crânio-encefálico

E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta. 

Nota:

1. O traumatismo crânio-encefálico é definido como uma
lesão estrutural ou funcional, resultando da ação de for-
ças externas no crânio. Estas incluem pancadas no crâ-
nio com um objeto ou bater com o crânio num objeto,
penetração do crânio por um objeto estranho, forças
produzidas por sopros ou explosões e ainda por forças a
definir.

Comentários:

A convenção de que a cefaleia se tenha desenvolvido
num período de 7 dias é um pouco arbitrária (ver

Introdução). Comparado com intervalos mais longos, o
período de 7 dias confere uma maior especificidade aos
critérios de diagnóstico para 5.1 Cefaleia aguda atribuída
a lesão traumática crânio-encefálica (isto é, maior evidên-
cia de fator causal), mas ao mesmo tempo alguma perda
de sensibilidade. Serão necessárias mais pesquisas para se
saber se um intervalo diferente, será mais apropriado.
Entretanto, deverão ser utilizados os critérios A5.1.1.1
Cefaleia aguda de início tardio atribuída a traumatismo

crânio-encefálico moderado ou grave e A5.1.2.1 Cefaleia
aguda de início tardio atribuída a traumatismo crânio-

encefálico ligeiro, quando o intervalo entre o traumatismo
e o início da cefaleias for maior que 7 dias. 

5.1.1 Cefaleia aguda atribuída a lesão
traumática crânio-encefálica moderada ou
grave
Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 5.1 Cefaleia
aguda atribuída a lesão traumática crânio-encefálica

B. Traumatismo crânio-encefálico com pelo menos uma
das seguintes características:
1. perda de consciência por >30 minutos
2. escala de coma de Glasgow valor < 13
3. amnésia pós-traumática1 durando > 24 horas
4. alteração do nível de consciência por > 24 horas
5. imagiologia evidenciando uma lesão traumática
encefálica, como hemorragia intracraniana e/ou
contusão cerebral.

Nota:

1. A duração da amnésia pós-traumática é definida pelo
intervalo de tempo entre o traumatismo crânio-encefá-
lico e a recuperação da memória de eventos atuais ou
dos que ocorreram nas últimas 24 horas.

5.1.2 Cefaleia aguda pós-traumática atribuída
a lesão crânio-encefálica ligeira
Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 5.1 Cefaleia
aguda atribuída a lesão traumática crânio-encefálica

B. Traumatismo crânio-encefálico preenchendo os crité-
rios 1 e 2:
1. Associado a nenhum dos seguintes:
a) perda de consciência >30 minutos
b) escala de coma de Glasgow <13
c) amnésia pós-traumática1 >24 horas
d) alteração do nível de consciência >24 horas
e) imagiologia evidenciando uma lesão traumática
encefálica, como hemorragia intracraniana e/ou
contusão cerebral

2. Associada a um ou mais dos seguintes sintomas/sinais
imediatamente após o traumatismo crânio-encefálico:
a) confusão transitória, desorientação ou alteração
de consciência

b) perda de memória para eventos imediatamente
antes ou após o traumatismo crânio-encefálico

c) dois ou mais sintomas sugestivos de traumatismo
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crânio-encefálico ligeiro: náuseas, vómitos, alte-

rações da visão, tonturas e/ou vertigens, altera-

ções da memória e/ou da concentração.

Comentário:

Os critérios de diagnóstico para lesão crânio-encefálica

ligeira e para lesão traumática crânio-encefálica modera-

da ou grave admitem uma variabilidade substancial na

gravidade do traumatismo em cada categoria. Isto levou a

que alguns peritos sugerissem a inclusão de categorias

adicionais: cefaleia atribuída a lesão crânio-encefálica

ligeira e cefaleia atribuída a lesão crânio-encefálica muito

grave. Embora, atualmente, não haja suficiente evidência

para adicionar estas categorias, estudos futuros deverão

investigar a utilidade de o fazer.

5.2 Cefaleia persistente atribuída a
lesão traumática cranioencefálica 
Classificação noutro local:

O traumatismo como resultado dos movimentos de

aceleração/desaceleração da cabeça, com flexão/extensão

do pescoço, é classificado como contragolpe (“whiplash”).

A cefaleia persistente atribuída a tal traumatismo é classi-

ficada como 5.4 Cefaleia persistente atribuída a lesão em

contragolpe. A cefaleia persistente atribuída a craniotomia

cirúrgica realizada por motivos, que não o traumatismo

crânio-encefálico, é classificada como 5.6 Cefaleia persis-

tente atribuída a craniotomia.

Descrição:

Cefaleia com duração superior a 3 meses, causada por

traumatismo crânio-encefálico.

Critérios de diagnóstico:

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

B. Ocorrência de lesão encefálica traumática1

C. A cefaleia aparece dentro de 7 dias após uma das

seguintes situações:

1. Traumatismo crânio-encefálico

2. Recuperação da consciência após o traumatismo

crânio-encefálico

3. Descontinuação da medicação que diminua a capa-

cidade de sentir ou descrever a cefaleia após o trau-

matismo crânio-encefálico

D. A cefaleia persiste por> 3 meses após o traumatismo

crânio-encefálico

E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta. 

Nota:

1. O traumatismo crânio-encefálico é definido como uma

lesão estrutural ou funcional, resultando da ação de for-

ças externas no crânio. Estas incluem pancadas no crânio

com um objeto ou bater com o crânio num objeto, pene-

tração do crânio por um objeto estranho, forças produzi-

das por sopros ou explosões e ainda por forças a definir.

Comentários:

A convenção de que a cefaleia se tenha desenvolvido
num período de 7 dias é um pouco arbitrária (ver
Introdução). Comparado com intervalos mais longos, o
período de 7 dias confere uma maior especificidade aos
critérios de diagnóstico para 5.1 Cefaleia aguda atribuída
a lesão traumática crânio-encefálica (isto é, maior evidên-
cia de fator causal), mas ao mesmo tempo alguma perda
de sensibilidade. Serão necessárias mais pesquisas para se
saber se um intervalo diferente será mais apropriado.
Entretanto, deverão ser utilizados os critérios A5.1.1.1
Cefaleia aguda de início tardio atribuída a traumatismo

crânio-encefálico moderado ou grave A5.1.2.1 Cefaleia
aguda de início tardio atribuída a traumatismo crânio-

encefálico ligeiro, quando o intervalo entre o traumatismo
e o início da cefaleias for maior que 7 dias.
Para ser consistente com os critérios de diagnóstico da

ICHD-II para a cefaleia crónica pós-traumática e com o
intervalo de tempo usado no diagnóstico de outras cefa-
leias secundárias, 3 meses é o intervalo de tempo após o
qual a cefaleia atribuída a traumatismo crânio-encefálico
é considerada persistente. Estudos futuros deverão inves-
tigar se períodos de tempo mais curtos ou mais longos
deverão ser adotados.

5.2.1 Cefaleia persistente atribuída a lesão
traumática crânio-encefálica moderada ou grave
Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 5.2 Cefaleia per-
sistente atribuída a lesão traumática crânio-encefálica

B. Traumatismo crânio-encefálico com pelo menos uma
das seguintes características:
1. perda de consciência >30 minutos
2. escala de coma de Glasgow <13
3. amnésia pós-traumática1 >24 horas
4. alteração do nível de consciência >24 horas
5. imagiologia evidenciando uma lesão traumática
encefálica, como hemorragia intracraniana e/ou
contusão cerebral.

Nota: 

1. A duração da amnésia pós-traumática é definida pelo
intervalo de tempo entre o traumatismo crânio-encefá-
lico e a recuperação da memória dos eventos atuais e
dos que ocorreram nas últimas 24 horas. 

Comentário:

Quando a cefaleia após o traumatismo crânio-encefáli-
co se torna persistente, deverá ser considerada a possibili-
dade de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos.

5.2.2 Cefaleia persistente atribuída a lesão
traumática crânio-encefálica ligeira
Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 5.2 Cefaleia per-
sistente atribuída a lesão traumática crânio-encefálica

B. Traumatismo crânio-encefálico preenchendo os crité-
rios 1 e 2:
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1. associado a nenhum dos seguintes:
a) perda de consciência > 30 minutos
b) escala de coma de Glasgow < 13
c) amnésia pós-traumática > 24 horas
d) alteração do nível de consciência > 24 horas
e) imagiologia evidenciando uma lesão traumática
encefálica, como hemorragia intracraniana e/ou
contusão cerebral

2. associada a um ou mais dos seguintes sintomas/sinais
imediatamente após o traumatismo crânio-encefálico:
a) confusão transitória, desorientação ou alteração
de consciência

b) perda de memória para eventos imediatamente
antes ou após o traumatismo crânio-encefálico

c) dois ou mais sintomas sugestivos de traumatismo
crânio-encefálico ligeiro: náuseas, vómitos, alte-
rações da visão, tonturas e/ou vertigens, altera-
ções da memória e/ou da concentração.

Comentário:

Quando a cefaleia após o traumatismo crânio-encefáli-
co se torna persistente, deverá ser considerada a possibili-
dade de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos.

5.3 Cefaleia aguda atribuída a lesão
em contragolpe1 (“whiplash”)
Descrição:

Cefaleia com menos de 3 meses de duração, causada
por lesão em contragolpe.

Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia de qualquer tipo preenchendo os critérios C e D
B. Ocorrência de lesão em contragolpe1 associada no
momento a dor cervical e/ou cefaleia 

C. A cefaleia aparece dentro de sete dias após a lesão em
contragolpe

D. Uma das duas situações:
1. a cefaleia desaparece dentro de três meses após a
lesão em contragolpe

2. a cefaleia persiste, porém, ainda não passaram três
meses após a lesão em contragolpe

E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta. 

Nota:

1. A lesão em contragolpe é definida pela ocorrência súbi-
ta de movimentos contidos e inadequados de acelera-
ção/desaceleração da cabeça com flexão/extensão do
pescoço. A lesão em contragolpe pode ocorrer após for-
ças de impacto grandes ou pequenas.

Comentários:

As lesões em contragolpe ocorrem geralmente no con-
texto de acidentes de veículos motorizados. A 5.3 Cefaleia
aguda atribuída a lesão em contragolpe pode ocorrer
como sintoma isolado ou fazendo parte de uma constela-
ção de outros sintomas relacionados com o pescoço, bem
como a sintomas somáticos extracervicais, neurossenso-

riais, comportamentais, cognitivos e/ou alterações do
humor. A lesão em contragolpe poderá ser classificada de
acordo com a gravidade e com a apresentação clínica, uti-
lizando um esquema como o apresentado pela “Quebec
Task Force on Whiplash-Associated Disorders”.

5.4 Cefaleia persistente atribuída a
lesão em contragolpe
Descrição:

Cefaleia com mais de 3 meses de duração, causada por
lesão em contragolpe.

Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia de qualquer tipo preenchendo os critérios C e D
B. Ocorrência de lesão em contragolpe1 associada no
tempo a dor cervical e/ou cefaleia 

C. A cefaleia aparece dentro de 7 dias após a lesão em con-
tragolpe

D. A cefaleia persiste mais de 3 meses após a lesão em con-
tragolpe

E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Nota:

1. A lesão em contragolpe é definida pela ocorrência súbi-
ta de movimentos contidos e inadequados de acelera-
ção/desaceleração da cabeça com flexão/extensão do
pescoço. A lesão em contragolpe pode ocorrer após for-
ças de impacto grandes ou pequenas.

Comentário:

Quando a cefaleia após lesão em contragolpe se torna
persistente, deverá ser considerada a possibilidade de 8.2
Cefaleia por uso excessivo de medicamentos.

5.5 Cefaleia aguda atribuída a
craniotomia
Descrição:

Cefaleia com menos de 3 meses de duração causada
por craniotomia cirúrgica.

Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia de qualquer tipo preenchendo os critérios C e D 
B. Foi realizada uma craniotomia cirúrgica1

C. A cefaleia aparece dentro de 7 dias após uma das
seguintes situações:
1. craniotomia
2. recuperação da consciência após a craniotomia
3. descontinuação da medicação que diminua a capa-
cidade de sentir ou descrever a cefaleia após a cra-
niotomia

D. Uma das situações seguintes:
1. a cefaleia desaparece até 3 meses após a craniotomia 
2. a cefaleia persiste, porém ainda não passaram três
meses após a craniotomia

E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Nota:

1. Quando a craniotomia foi realizada após o traumatismo
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crânio-encefálico, classificar como 5.1.1 Cefaleia aguda

atribuída a lesão traumática crânio-encefálica modera-

da ou grave.

Comentários:

A 5.5 Cefaleia aguda atribuída a craniotomia pode

ocorrer em mais de 2/3 dos doentes após a craniotomia.

Na maioria dos casos, desaparece no período agudo pós-

operatório. É mais frequente após cirurgia à base do crâ-

nio, que em outras localizações. Embora a dor da 5.5

Cefaleia aguda atribuída a craniotomia seja sentida com

máxima intensidade no local da craniotomia, pode ser

mais difusa e assemelhar-se à cefaleia tipo tensão ou à

enxaqueca.

É necessário excluir outras cefaleias secundárias que

podem ocorrer após a craniotomia, antes de classificar

como 5.5 Cefaleia aguda atribuída a craniotomia. Embora

existam numerosas possíveis etiologias para a cefaleia

após a craniotomia, deverão ser consideradas a cefaleia

cervicogénica (como resultado do posicionamento duran-

te a cirurgia), a cefaleia por fístula de LCR, infeções, hidro-

cefalia e hemorragia intracraniana.

5.6 Cefaleia persistente atribuída a
craniotomia
Descrição:

Cefaleia com mais de 3 meses de duração causada por

craniotomia cirúrgica.

Critérios de diagnóstico:

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

B. Foi realizada uma craniotomia cirúrgica1

C. A cefaleia aparece dentro de 7 dias após uma das

seguintes situações:

1. craniotomia

2. recuperação da consciência após a craniotomia

3. descontinuação da medicação que diminua a capa-

cidade de sentir ou descrever a cefaleia após a cra-

niotomia

D. A cefaleia persiste por mais de 3 meses após a cranioto-

mia

E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta.

Nota:

1. Quando a craniotomia foi realizada após o traumatismo

crânio-encefálico, classificar como 5.2.1 Cefaleia persis-

tente atribuída a lesão traumática crânio-encefálica

moderada ou grave.

Comentários:

Cerca de um quarto dos doentes que desenvolve 5.5

Cefaleia aguda atribuída a craniotomia também desen-

volverá 5.6 Cefaleia persistente atribuída a craniotomia.

Quando a cefaleia após craniotomia se torna persisten-

te, deverá ser considerada a possibilidade de 8.2 Cefaleia

por uso excessivo de medicamentos.
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6. Cefaleia atribuída a
perturbação vascular craniana
ou cervical
6.1. Cefaleia atribuída a acidente vascular cerebral isqué-

mico ou a acidente isquémico transitório
6.1.1. Cefaleia atribuída a acidente vascular cerebral

isquémico 
6.1.2 Cefaleia atribuída a acidente isquémico transitó-

rio (AIT)
6.2. Cefaleia atribuída a hemorragia intracraniana não

traumática
6.2.1 Cefaleia atribuída a hemorragia intracerebral

não traumática
6.2.2 Cefaleia atribuída a hemorragia subaracnoideia

não traumática (HSA)
6.2.3 Cefaleia atribuída a hemorragia subdural aguda

não traumática (HSD)
6.3. Cefaleia atribuída a malformação vascular não rota

6.3.1. Cefaleia atribuída a aneurisma sacular não roto
6.3.2. Cefaleia atribuída a malformação vascular arte-

riovenosa 
6.3.3. Cefaleia atribuída a fístula arteriovenosa dural
6.3.4. Cefaleia atribuída a angioma cavernoso
6.3.5. Cefaleia atribuída a angiomatose encefalotrige-

minal ou leptomeníngea (síndrome de Sturge-
Weber)

6.4. Cealeia atribuída a arterite
6.4.1. Cefaleia atribuída a arterite de células gigantes 
6.4.2. Cefaleia atribuída a angeíte primária do sistema

nervoso central 
6.4.3. Cefaleia atribuída a angeíte secundária do siste-

ma nervoso central 
6.5. Cefaleia atribuída a patologia da artéria carótida cer-

vical ou da artéria vertebral
6.5.1. Cefaleia ou dor facial ou cervical atribuída a

dissecção da artéria carótida cervical ou da
artéria vertebral

6.5.2. Cefaleia pós-endarterectomia
6.5.3. Cefaleia atribuída a angioplastia carotídea ou

vertebral
6.6. Cefaleia atribuída a trombose venosa cerebral (TVC)
6.7. Cefaleia atribuída a outra patologia arterial intracra-

niana aguda 
6.7.1. Cefaleia atribuída a procedimento endovascular

intracraniano
6.7.2. Cefaleia da angiografia
6.7.3. Cefaleia atribuída à síndrome da vasoconstrição

cerebral reversível 
6.7.3.1 Cefaleia provavelmente atibuída à síndro-

me da vasoconstrição cerebral reversível
6.7.4. Cefaleia atribuída a dissecção arterial intracra-

niana
6.8. Cefaleia atribuída a doença vascular genética

6.8.1. Arteriopatia cerebral autossómica dominante
com enfartes subcorticais e leucoencefalopatia
(CADASIL)

6.8.2. Encefalopatia mitocondrial, acidose láctica e

episódios semelhantes a acidente vascular cere-
bral (MELAS)

6.8.3. Cefaleia atribuída a outra doença vascular gené-
tica 

6.9 Cefaleia atribuída a apoplexia pituitária

Comentário geral
Cefaleia primária, secundária ou ambas?

Quando uma cefaleia ocorre, pela primeira vez, em
estreita relação temporal com uma perturbação vascular
craniana ou cervical, deverá ser classificada como cefaleia
atribuída a essa perturbação vascular. Isto também é ver-
dadeiro se a cefaleia tem as características de qualquer
uma das cefaleias primárias classificadas na primeira
parte da ICHD-3 beta. Quando uma cefaleia preexistente
com características de uma cefaleia primária se torna cró-
nica ou se agrava significativamente (a frequência e/ou a
intensidade aumentam duas vezes ou mais) em estreita
relação temporal com uma perturbação vascular craniana
ou cervical, deverá classificar-se com ambos os diagnósti-
cos - o diagnóstico da cefaleia inicial e o da 6. Cefaleia atri-
buída a perturbação vascular craniana ou cervical (ou um
dos seus subtipos), desde que haja clara evidência de que
a perturbação vascular pode causar a cefaleia.

Introdução
O diagnóstico da cefaleia e a sua relação causal é fácil de

estabelecer na maioria das perturbações vasculares adiante
descritas, porque a cefaleia apresenta-se de forma aguda,
associada a sinais neurológicos e regride rapidamente. A
estreita relação temporal entre a cefaleia e os sinais neuroló-
gicos é, pois, crucial para se estabelecer uma relação causal.
Em muitas dessas perturbações, como nos acidentes

vasculares isquémicos ou hemorrágicos, a cefaleia é enco-
berta por sinais focais e/ou alterações do estado de cons-
ciência. Noutras, como na hemorragia subaracnoideia, a
cefaleia é geralmente o sintoma mais proeminente.
Noutras condições, que podem provocar tanto cefaleia
como acidente vascular cerebral, como as dissecções, as
tromboses venosas cerebrais, a arterite de células gigantes
e a angeíte do sistema nervoso central, a cefaleia é muitas
vezes um sintoma inicial de alerta. É, portanto, fundamen-
tal o reconhecimento da associação da cefaleia com tais
perturbações no sentido de diagnosticar corretamente a
doença vascular subjacente e iniciar prontamente o trata-
mento apropriado, prevenindo assim consequências neu-
rológicas potencialmente devastadoras.
Todas estas perturbações podem ocorrer em doentes

com história prévia de uma cefaleia primária de qualquer
tipo. Um indício que sugere uma causa vascular subjacente
é o início, geralmente súbito, de uma cefaleia de novo, des-
conhecida até então para o doente. Sempre que tal ocorra,
as doenças vasculares deverão ser despistadas de imediato.
Para todas as perturbações vasculares aqui listadas, os

critérios de diagnóstico deverão incluir sempre que possível:

A. Cefaleia preenchendo o critério C
B. Foi demonstrada a presença de uma patologia vascular
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craniana ou cervical que se sabe poder causar cefaleia

C. Há evidência de causalidade demonstrada por, pelo

menos, dois dos seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o

início da doença vascular craniana ou cervical

2. presença de um ou de ambos os seguintes:

a) a cefaleia agravou-se significativamente a par do

agravamento da doença vascular craniana ou cer-

vical

b) a cefaleia melhorou significativamente a par da

melhoria da doença vascular craniana ou cervical

3. a cefaleia tem as características típicas da cefaleia

descrita para a perturbação vascular craniana ou cer-

vical

4. existe outra evidência para o estabelecimento duma

relação causal 

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta.

6.1 Cefaleia atribuída a acidente
vascular cerebral ou a acidente
isquémico transitório
6.1.1. Cefaleia atribuída a acidente vascular
cerebral isquémico
Descrição:

Cefaleia causada por acidente vascular cerebral isqué-

mico, geralmente com início agudo e associada a sinais

neurológicos focais. Tem curso autolimitado e, muito rara-

mente, é o sintoma inaugural ou o mais proeminente do

acidente vascular cerebral isquémico.

Critérios Diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C

B. Foi diagnosticado um acidente vascular cerebral isqué-

mico

C. Há evidência de causalidade demonstrada por, pelo

menos, um dos seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação tempo-

ral com os outros sintomas e/ou sinais do acidente

vascular ou conduziu ao diagnóstico do acidente

vascular

2. a cefaleia melhorou significativamente a par da esta-

bilização ou melhoria dos outros sintomas ou sinais

clínicos e imagiológicos do acidente vascular isqué-

mico

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-

3 beta.

Comentários:

A 6.1.1. Cefaleia atribuída a acidente vascular cerebral

isquémico é acompanhada por sinais neurológicos focais

e/ou alteração do estado de consciência, que permitem,

em geral, distinguir das cefaleias primárias. É geralmente

de intensidade moderada e sem características específi-

cas. Pode ser bilateral ou unilateral, ipsilateral ao acidente

vascular. Raramente, um acidente vascular cerebral isqué-

mico agudo, nomeadamente um enfarte cerebeloso, pode

apresentar-se com uma cefaleia súbita (mesmo explosiva)

isolada.

A cefaleia é um sintoma presente em até um terço dos

casos de acidente vascular cerebral isquémico; é mais fre-

quente nos acidentes do território vertebrobasilar que nos

do território carotídeo. 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

dissecções ou na síndrome da vasoconstrição cerebral

reversível. Nestes casos, a cefaleia pode ser diretamente

causada pela lesão da parede arterial e pode anteceder o

evento isquémico. 

6.1.2 Cefaleia atribuída a acidente isquémico
transitório (AIT)
Descrição:

Cefaleia causada por um acidente isquémico transitó-

rio (AIT) e acompanhada por sinais focais transitórios de

início súbito, sugestivos de AIT.

Critérios de Diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C

B. Foi diagnosticado um acidente isquémico transitório

(AIT)

C. Há evidência de causalidade demonstrada por ambos

os seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se simultaneamente com os

outros sintomas e sinais de AIT

2. a cefaleia desaparece em 24 horas

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-

3 beta.

Comentários:

Um AIT é um episódio transitório de disfunção neuroló-

gica causada por isquemia cerebral focal ou retiniana, sem

evidência clínica, imagiológica 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

território vertebrobasilar do que nos do território carotí-

deo, raramente é um sintoma proeminente do AIT.

O diagnóstico diferencial entre a 6.1.2 Cefaleia atribuída a

acidente isquémico transitório e uma crise de 1.2 Enxaqueca

com aura pode ser particularmente difícil. O modo de insta-

lação é crucial: o défice focal é tipicamente de instalação

súbita no AIT e mais frequentemente de instalação progres-

siva na aura de Enxaqueca. Também os fenómenos positivos

(por exemplo, escotomas cintilantes), são muito mais

comuns na aura de Enxaqueca do que no AIT, enquanto os

fenómenos negativos são mais frequentes no AIT.

A coincidência de um AIT com as características habi-

tuais e de uma cefaleia grave deve levar prontamente à

investigação de algumas patologias arteriais que provo-

cam diretamente cefaleias intensas (entre elas as dissec-

ções arteriais).
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6.2 Cefaleia atribuída a hemorragia
intracraniana não traumática
Codificada noutro local:

A cefaleia atribuída a hemorragia intracerebral traumá-

tica e/ou hemorragia subaracnoideia traumática ou

hematoma intracerebral, epidural ou subdural traumático

é codificada como 5.1.1. Cefaleia pós-traumática aguda

atribuída a lesão encefálica moderada ou grave ou 5.2.1.

Cefaleia pós-traumática persistente atribuída a lesão ence-

fálica moderada ou grave.

Descrição:

Cefaleia causada por hemorragia intracraniana não

traumática, geralmente com início súbito (explosivo

inclusive). Dependendo do tipo de hemorragia, pode sur-

gir isolada ou associada a défice neurológico focal.

6.2.1 Cefaleia atribuída a hemorragia
intracerebral não traumática
Descrição:

A cefaleia causada por hemorragia intracerebral não

traumática, geralmente tem início agudo e associa-se a

sinais neurológicos focais. Esta pode, raramente, ser o sin-

toma inaugural e proeminente deste tipo de hemorragias.

Critérios de Diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C

B. Foi diagnosticada uma hemorragia intracerebral (HIC)1

na ausência de traumatismo craniano

C. Há evidência de causalidade demonstrada por, pelo

menos, dois dos seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação tem-

poral com os outros sintomas e/ou sinais clínicos da

hemorragia intracerebral ou conduziu ao diagnósti-

co de hemorragia intracerebral

2. a cefaleia melhorou significativamente a par da esta-

bilização ou melhoria dos outros sintomas ou sinais

clínicos e imagiológicos de hemorragia intracerebral

3. a cefaleia tem pelo menos uma das três seguintes

características.

a) início súbito ou explosivo

b) intensidade máxima no dia da instalação

c) localização de acordo com o local da hemorragia

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-

3 beta.

Nota:

1. Devido ao uso, o termo intracerebral neste contexto

inclui intracerebeloso.

Comentários:

A 6.2.1. Cefaleia atribuída a hemorragia intracerebral

não traumática é, na maioria das vezes, devida à presença

concomitante de sangue subaracnoideu e compressão

local e não por hipertensão intracraniana. A cefaleia é

mais frequente e mais intensa nos acidentes vasculares

cerebrais hemorrágicos do que nos isquémicos e a 6.2.1.

Cefaleia atribuída a hemorragia intracerebral não traumá-

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-
pressão cirúrgica urgente.

6.2.2 Cefaleia atribuída a hemorragia
subaracnoideia (HSA) não traumática 
Descrição:

Cefaleia causada por hemorragia subaracnoideia não
traumática, tipicamente intensa e súbita, atingindo a
intensidade máxima em segundos (cefaleia explosiva) ou
minutos. Pode ser o único sintoma da HSA.

Critérios de Diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticada uma hemorragia subaracnoideia
(HSA) na ausência de traumatismo craniano

C. Há evidência de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação tem-
poral com os outros sintomas e/ou sinais clínicos da
HSA ou conduziu ao diagnóstico de HSA

2. a cefaleia melhorou significativamente a par da esta-
bilização ou melhoria dos outros sintomas ou sinais
clínicos e imagiológicos da HSA

3. a cefaleia teve início súbito ou explosivo
C. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-
3 beta.

Comentários:

A HSA é a causa mais frequente de cefaleia intensa, per-
sistente e incapacitante de início súbito (cefaleia explosi-
va) e é uma condição 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 atribuída a hemorragia subaracnoideia

(HSA) não traumática pode, no entanto, ser moderada e
não se acompanhar de outros sinais. O início abrupto é a
característica principal. Em qualquer doente com cefaleia
de início súbito ou explosivo, deve ser excluída uma
hemorragia subaracnoideia. O diagnóstico é confirmado
por TAC sem contraste, que possui uma sensibilidade de
98% nas primeiras 12 horas (baixando para 93% às 24
horas e 50% aos 7 dias de evolução). Se a TAC não estabe-
lece o diagnóstico, é essencial a realização de punção lom-
bar. A xantocromia está presente em 100% dos casos de
HSA aneurismática, quando o líquido cefalor-raquidiano
(LCR) é colhido, entre as 12 horas e as duas semanas de
evolução, e é analisado por espectrofotometria. A RMN
não está indicada como método de diagnóstico inicial na
HSA; no entanto as sequências ponderadas em T2 gra-
diente de eco e em Flair podem ser úteis, quando a TAC é
normal mas o LCR revela alterações.
Ocorrem erros no diagnóstico inicial em 25% a 50% dos
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doentes; o mais comum é ser diagnosticada como
Enxaqueca, mas muitas vezes, nestes casos, não se identi-
fica uma causa. A razão mais frequente para erros no diag-
nóstico é a não realização do exame de imagem adequado
ou a sua interpretação errada, bem como a não realização
de punção lombar, quando está indicada. Os atrasos no
diagnóstico têm muitas vezes consequências catastróficas.
A HSA é uma emergência de neuro-intervenção. Após o

diagnóstico da hemorragia, é necessário de modo imedia-
to pesquisar a presença de um aneurisma que tenha rom-
pido (80% das HSA espontâneas resultam da rotura de um
aneurisma sacular).

6.2.3 Cefaleia atribuída a hemorragia subdural
aguda não traumática 
Descrição:

A cefaleia causada por uma hemorragia subdural aguda
(HSDA) é caracteristicamente intensa e súbita, atingindo a
intensidade máxima em segundos (cefaleia explosiva) ou
minutos. É habitualmente acompanhada logo de início ou
precocemente por sinais focais ou por depressão do esta-
do de consciência.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticada uma hemorragia subdural aguda na
ausência de traumatismo craniano

C. Há evidência de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação tem-
poral com os outros sintomas e/ou sinais clínicos da
HSDA ou levou ao diagnóstico de HSDA

2. presença 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 clínicos e
imagiológicos de HSDA

3. a cefaleia tem uma ou duas das características
seguintes
a) início súbito ou explosivo
b) localizada de acordo com o local da hemorragia

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-
3 beta.

Comentários:

A maioria dos casos de HSDA ocorre após traumatismo
craniano e deverá ser codificada no capítulo correspon-
dente. A hemorragia subdural aguda sem outra hemorra-
gia intracraniana (HSDA pura) é rara e pode ter um prog-
nóstico fatal. É uma emergência neurocirúrgica.
A hemorragia pode ter origem arterial ou venosa. Os

casos reportados incluem roturas arteriais corticais 67
espontâneas”, roturas de aneurismas, malformações arte-
riovenosas e fístulas arteriovenosas durais, tumores ou
metástases, discrasias hemorrágicas, doença de moya-
moya, trombose venosa cerebral e hipotensão intracrania-
na. Casos isolados ou pequenas séries têm sido apresenta-

dos sobretudo por neurocirurgiões. 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 está associada ou é seguida por uma rápi-
da deterioração neurológica.

6.3 Cefaleia atribuída a malformação
vascular não rota
Codificada noutro local:

A cefaleia atribuída a rotura de malformação vascular é
classificada em 6.2.1. Cefaleia atribuída a hemorragia
intracerebral não traumática e 6.2.2. Cefaleia atribuída a
hemorragia subaracnoideia não traumática e mais rara-
mente 6.2.3. Cefaleia atribuída a hemorragia subdural
aguda não traumática.

Descrição:

Cefaleia secundária a malformação vascular intracra-
niana não rota (ocorrendo sem hemorragia). Dependendo
do tipo de malformação, a cefaleia pode ter um curso cró-
nico com crises recorrentes, mimetizando as cefaleias pri-
márias episódicas ou um curso agudo e autolimitado.

6.3.1 Cefaleia atribuída a aneurisma sacular
não roto
Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticado um aneurisma cerebral não roto
C. Há evidência de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação tempo-
ral com os outros sintomas e/ou sinais clínicos de
aneurisma sacular não roto, ou conduziu ao seu
diagnóstico.

2. presença de um ou de ambos os seguintes:
a) a cefaleia agravou significativamente a par dos
outros sintomas ou sinais clínicos ou imagiológi-
cos de crescimento do aneurisma sacular.

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

3. presença de um ou de ambos os seguintes: 
a) a cefaleia tem início súbito ou explosivo
b) a cefaleia associa-se a parésia dolorosa do III
nervo craniano

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-
3 beta, e foi excluída, através de investigação apropria-
da, a presença de hemorragia intracraniana ou da sín-
drome da vasoconstrição cerebral reversível.

Comentários:

A cefaleia está presente em cerca de 1/5 dos doentes
com aneurisma cerebral não roto, mas ainda não está
esclarecido se esta associação é fortuita ou se há relação
causal. A 6.3.1. Cefaleia atribuída a aneurisma sacular não
roto não tem características específicas. Por outro lado,
uma cefaleia de início recente pode revelar um aneurisma
não roto, mas sintomático. Uma variedade clássica é a
parésia aguda do III nervo craniano com dor retro-orbitá-
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ria e pupila midriática, indicando um aneurisma da arté-
ria comunicante posterior da terminação da artéria caró-
tida. Tal parésia dolorosa do III nervo é uma emergência,
indiciando uma rotura iminente ou um alargamento pro-
gressivo da malformação arterial.
Vários estudos retrospetivos revelaram que cerca de

metade dos doentes com hemorragia subaracnoideia
aneurismática referiram a ocorrência de uma cefaleia súbi-
ta e intensa nas 4 semanas anteriores ao diagnóstico do
aneurisma. Pondo de parte um possível viés de evocação,
estes dados sugerem que estas cefaleias são o resultado de
um aumento súbito da malformação arterial (“cefaleia sen-
tinela”) ou de uma pequena hemorragia subaracnoideia
que não foi diagnosticada como tal (“rotura de aviso”). A
evidência da existência de cefaleia sentinela é pobre.
Também não deve ser usado o termo “rotura de aviso” já
que uma rotura indica uma hemorragia subaracnoideia.
Tendo em conta que, pelo menos, um em cada três doen-
tes com HSA aneurismática é inicialmente mal diagnosti-
cado e dados os riscos de uma re-hemorragia, os doentes
com cefaleia súbita e grave devem realizar uma investiga-
ção completa incluindo exames de imagem cerebrais, estu-
do do LCR e angiografia cerebral (por RMN ou TAC).

6.3.2 Cefaleia atribuída a malformação
arteriovenosa (MAV)
Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticada uma malformação arteriovenosa
(MAV)

C. Há evidência de causalidade demonstrada por, pelo
menos dois, dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação tempo-
ral com os outros sintomas e/ou sinais clínicos da
MAV ou conduziu ao diagnóstico de MAV

2. presença 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 está localizada de acordo com o local da
malformação

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-
3 beta e foi excluída uma hemorragia intracraniana,
através dos métodos apropriados.

Comentários:

Têm sido descritos na literatura casos, realçando a
associação das MAV com uma variedade de cefaleias
como 3.1 Cefaleia em Salvas, 3.2.2 Hemicrânia paroxística
crónica e 3.3.1 SUNCT, mas esses casos tinham caracterís-
ticas atípicas. Não há evidência robusta da relação entre as
malformações arteriovenosas e essas cefaleias primárias.
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 relação causal é a correlação
muito elevada entre o lado da cefaleia ou da aura e o lado
da MAV. Há, portanto, uma sugestão importante de que as

MAV possam causar crises de enxaqueca com aura (enxa-
queca sintomática). No entanto, numa série numerosa de
casos de MAV, os sintomas inaugurais incluíam epilepsia e
défices focais com ou sem hemorragia e, muito mais rara-
mente, sintomas do tipo da enxaqueca.

6.3.3 Cefaleia atribuída a fístula arteriovenosa
dural 
Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticada uma fístula arteriovenosa dural
C. Há evidência de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação tempo-
ral com os outros sintomas e/ou sinais clínicos da fís-
tula arteriovenosa dural ou conduziu ao diagnóstico
de fístula arteriovenosa dural

2. presença de um ou de ambos os seguintes:
a) a cefaleia agravou-se significativamente a par dos
outros sintomas ou sinais clínicos e imagiológicos
de crescimento da fístula arteriovenosa dural

b) a cefaleia melhorou significativamente após o tra-
tamento da fístula arteriovenosa dural

3. pelo menos um dos seguintes:
a) a cefaleia é acompanhada por acufenos pulsáteis.
b) a cefaleia é acompanhada por oftalmoplegia
c) a cefaleia é progressiva e agrava durante a manhã
e/ou com a tosse e/ou flexão do tronco

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

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-
3 beta, e foram excluídas, pelos métodos apropriados,
hemorragia intracerebral ou trombose venosa cerebral.

Comentários:

Não existem estudos sobre a 6.3.3. Cefaleia atribuída a
fístula arteriovenosa dural. Um acufeno pulsátil doloroso
pode ser o sintoma inaugural, bem como cefaleia com
caraterísticas de hipertensão intracraniana como resulta-
do da diminuição da drenagem venosa ou, por vezes, por
trombose dos seios venosos. As fístulas carotídeo-caver-
nosas podem apresentar-se como oftalmoplegia dolorosa.

6.3.4 Cefaleia atribuída a angioma cavernoso
Codificada noutro local:

A cefaleia atribuída a hemorragia cerebral ou a uma
convulsão secundária a angioma cavernoso é codificada
como 6.2.1. Cefaleia atribuída a hemorragia cerebral ou
7.6 Cefaleia atribuída a crise epilética.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticado um angioma cavernoso
C. Há evidência de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação tempo-
ral com os outros sintomas e/ou sinais clínicos de
angioma cavernoso
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2. presença de um ou de ambos os seguintes:
a) a cefaleia agravou significativamente a par de
outros sintomas ou sinais clínicos e imagiológicos
de crescimento do angioma cavernoso

b) a cefaleia melhorou significativamente ou resol-
veu após a remoção do angioma cavernoso

3. a cefaleia está localizada de acordo com o local do
angioma cavernoso

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-
3, e a hemorragia inracerebral foi excluída, através de
investigação apropriada.

Comentários:

Os angiomas cavernosos são cada vez mais reconheci-
dos na RM. Relatórios de casos isolados sugerem que
alguns angiomas cavernosos podem desencadear crises
semelhantes às da Enxaqueca ou da SUNCT. Contudo, não
há nenhum estudo relevante sobre a 6.3.4. Cefaleia atri-
buída a angioma cavernoso.
Numa série de 126 doentes com angiomas cavernosos

sintomáticos e mutação KRIT 1, apenas 4% referiu a cefaleia
como sintoma inaugural. Pelo contrário, a cefaleia é fre-
quentemente reportada como consequência de hemorragia
cerebral ou de convulsões, duas das manifestações mais
comuns dos angiomas cavernosos; nesses casos, a cefaleia
deverá ser codificada de acordo com essas manifestações.

6.3.5 Cefaleia atribuída a angiomatose
encéfalo-trigeminal ou leptomeníngea
(Síndrome de Sturge-Weber)
Codificada noutro local:

A cefaleia atribuída a uma convulsão secundária à
Síndrome de Sturge-Weber é codificada como 7.6 Cefaleia
atribuída a crise epilética.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B. Está presente um angioma facial e há evidência em
exame de neuroimagem de angioma meníngeo ipsilate-
ral ao angioma facial

C. Há evidência de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação tempo-
ral com os outros sintomas e/ou sinais clínicos e/ou
evidência imagiológica de angioma meníngeo

2. a cefaleia agravou significativamente a par dos
outros sintomas ou sinais clínicos e imagiológicos de
crescimento do angioma meníngeo

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. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3. 

Comentário: 

A 6.3.5 Cefaleia atribuída a angiomatose encéfalo-trige-
minal ou leptomeníngea (Síndrome de Sturge-Weber) está
pouco documentada. Mais de 90% dos casos da síndrome
de Sturge-Weber têm convulsões, e metade referem cefa-

leia pós-convulsão, que deverá ser codificada de acordo.
Casos isolados sugerem que a angiomatose encéfalo-trige-
minal ou leptomeníngea poderá ser a causa de enxaqueca
sintomática, particularmente de crises de enxaqueca com
aura prolongada (possivelmente relacionadas com oligoe-
mia crónica). 

6.4 Cefaleia atribuída a arterite
Descrição:

Cefaleia causada por arterite e sintomática da inflama-
ção das artérias cervicais, cranianas e/ou cerebrais. A cefa-
leia pode ser o único sintoma da arterite.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B. Foi feito o diagnóstico de arterite
C. Há evidência de causalidade demonstrada por um ou
ambos os seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação tempo-
ral com os outros sintomas e/ou sinais clínicos ini-
ciais de arterite ou conduziu ao diagnóstico de arte-
rite 

2. presença 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. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

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

Cefaleia atribuída a arterite temporal.

Descrição:

Cefaleia causada por/ e sintoma de arterite de células
gigantes. A cefaleia pode ser o único sintoma da arterite de
células gigantes, uma doença claramente associada a cefa-
leia, que é o resultado da inflamação das artérias crania-
nas em especial dos ramos da carótida externa. As carac-
terísticas das cefaleias são variáveis.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticada arterite de células gigantes 
C. Há evidência de causalidade demonstrada por, pelo
menos, um dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação tempo-
ral com os outros sintomas e/ou sinais clínicos ou
biológicos iniciais e/ ou conduziu ao diagnóstico e
ACG

2. presença 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 claudicação da mandíbula

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta.

Comentários:

De todas as arterites e doenças vasculares do colagénio,

a arterite de células gigantes é a doença mais claramente

associada a cefaleia. Deve-se à inflamação das artérias

cefálicas, principalmente dos ramos da artéria carótida

externa. A variabilidade nas características da 6.4.1.

Cefaleia atribuída a arterite de células gigantes e dos

outros sintomas associados (polimialgia reumática, clau-

dicação da mandíbula) é tal que, qualquer cefaleia recen-

te e persistente num doente acima de 60 anos deverá fazer

suspeitar de arterite de células gigantes e levar a investiga-

ção diagnóstica apropriada.

Crises recentes e repetidas de amaurose fugaz associa-

das a cefaleia são muito sugestivas de arterite de células

gigantes e necessitam de investigação urgente. O maior

risco é o de amaurose devido a nevrite óptica isquémica

anterior, que poderá ser prevenida pela administração

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

estão também em risco de sofrerem acidentes isquémicos

cerebrais e demência.

O diagnóstico histológico pode ser difícil, porque a

artéria temporal poderá apresentar-se normal em algu-

mas áreas (lesões segmentadas) indicando a necessidade

de cortes seriados.

6.4.2 Cefaleia atribuída a angeíte primária do
sistema nervoso central (SNC)
Termos previamente utilizados: 

Cefaleia atribuída a angeíte isolada do SNC ou angeíte

granulomatosa do SNC.

Descrição:

A cefaleia causada por angeíte primária do SNC é o sin-

toma dominante desta entidade, mas não possui caracte-

rísticas específicas. 

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C

B. Foi diagnosticada angeíte primária do SNC 

C. Há evidência de causalidade demonstrada por um ou

ambos os seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação tempo-

ral com os outros sintomas e/ou sinais clínicos ini-

ciais de angeíte primária do SNC ou conduziu ao 

diagnóstico de angeíte primária do SNC

2. presença de um ou de ambos os seguintes:

a) a cefaleia agravou significativamente a par do

agravamento da angeíte primária do SNC

b) a cefaleia melhorou significativamente a par da

melhoria da angeíte primária do SNC, resultante

do tratamento com corticosteroides e/ou imu-

nossupressores
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta e foram excluídas, através de investigação apro-
priada, a existência de infeção ou de neoplasia do SNC
e a síndrome de vasoconstrição cerebral reversível. 

Comentários:

A cefaleia é o sintoma dominante na angeíte do SNC
(primária ou secundária).
Está presente em 50 a 80% dos casos, conforme o méto-

do de diagnóstico utilizado, angiografia e histologia, res-
petivamente. Ainda assim, não tem características especí-
ficas e tem pouca utilidade diagnóstica até que os outros
sinais se evidenciem, como défices focais, crises epiléticas,
perturbações da consciência ou perturbações cognitivas.
No entanto, a ausência simultânea de cefaleia e pleocitose
do LCR torna o diagnóstico de angeíte do SNC improvável.
A patogénese da 6.4.2. Cefaleia atribuída a angeíte pri-

mária do SNC é multifatorial: por inflamação, acidente vas-
cular cerebral (isquémico ou hemorrágico), aumento da
pressão intracraniana e/ou hemorragia subaracnoideia.
O efeito do tratamento é bem menos dramático do que

na 6.4.1 Cefaleia atribuída a arterite de células gigantes. A
angeíte primária do SNC comprovada histologicamente é
uma condição grave e não raramente letal.

6.4.3 Cefaleia atribuída a angeíte secundária
do sistema nervoso central 
Descrição:

A cefaleia causada por/e sintoma de angeíte secundária
do sistema nervoso central. A cefaleia é o sintoma domi-
nante desta entidade, mas não possui características espe-
cíficas. 

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticada angeíte secundária do sistema nervo-
so central (angeíte do SNC na presença de angeíte sisté-
mica) 

C. Há evidência de causalidade demonstrada por um ou
ambos os seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação tempo-
ral com os outros sintomas e/ou sinais clínicos ini-
ciais de angeíte secundária do SNC

2. presença de um ou de ambos os seguintes:
a) a cefaleia agravou significativamente a par do
agravamento da angeíte sistémica

b) a cefaleia melhorou significativamente a par da
melhoria da angeíte sistémica resultante do trata-
mento com corticosteroides e/ou imunossupres-
sores

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta. 

Comentários:

A cefaleia é o sintoma dominante na angeíte do SNC
(primária ou secundária).
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Está presente em 50 a 80% dos casos, conforme o méto-

do de diagnóstico utilizado, angiografia e histologia, res-

petivamente. Ainda assim, não tem características especí-

ficas e tem pouca utilidade diagnóstica até que outros

sinais se evidenciem, como défices focais, crises epiléticas,

perturbações da consciência ou perturbações cognitivas.

No entanto, a ausência simultânea de cefaleia e pleocitose

do LCR torna o diagnóstico de angeíte do SNC improvável.

As dificuldades são acrescidas ou duplicadas: 1) diag-

nosticar a angeíte do SNC num doente que tenha patolo-

gia sistémica que pode provocar angeíte; 2) pesquisar a

patologia subjacente (inflamatória, infeciosa, maligna,

tóxica) num doente que apresenta uma angeíte do SNC.

A patogénese da 6.4.3. Cefaleia atribuída a angeíte

secundária do SNC é multifatorial: por inflamação, aciden-

te vascular cerebral (isquémico ou hemorrágico), aumen-

to da pressão intracraniana e/ou hemorragia subaracnoi-

deia.

6.5 Cefaleia atribuída a patologia da
artéria carótida cervical ou da artéria
vertebral
Descrição:

Cefaleia e/ou dor na face e/ou dor no pescoço causada

por lesões não inflamatórias das artérias carótidas cervi-

cais e/ou das artérias vertebrais. A dor geralmente tem um

início súbito (mesmo explosivo). Pode permanecer isolada

ou ser um sintoma de alarme precedendo os défices focais

acidente isquémico.

Critérios Diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia e/ou dor facial e/ou dor cervical de

novo, preenchendo o critério C

B. Foi demonstrada lesão de uma artéria cervical ou foi

efetuada cirurgia ou procedimento endovascular numa

artéria cervical

C. Há evidência de causalidade demonstrada por, pelo

menos, dois dos seguintes:

1. a dor desenvolveu-se em estreita relação temporal

com os outros sinais locais de patologia arterial cer-

vical ou conduziu ao diagnóstico de patologia arte-

rial cervical

2. presença de um ou de ambos os seguintes:

a) a dor agravou significativamente a par dos outros

sinais de lesão arterial cervical

b) a dor melhorou significativamente ou desapare-

ceu até um mês após o início

3. a dor é unilateral e ipsilateral à artéria cervical afetada 

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta. 

6.5.1 Cefaleia ou dor facial ou cervical
atribuída a dissecção de artéria cervical 
Descrição:

Cefaleia e/ou dor facial e/ou cervical causada por dis-

secção da artéria carótida cervical ou da artéria vertebral.

A dor é em regra ipsilateral ao vaso atingido e geralmente

de início súbito (mesmo explosivo). Pode permanecer
como sintoma único ou pode anteceder um acidente vas-
cular cerebral isquémico.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia e/ou dor facial e/ou dor cervical de
novo preenchendo o critério C

B. Foi diagnosticada dissecção da artéria carótida cervical
ou da artéria vertebral

C. Há evidência de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a dor desenvolveu-se em estreita relação temporal
com os outros sinais locais de dissecção arterial cer-
vical ou conduziu ao diagnóstico de dissecção arte-
rial cervical

2. presença de um ou de ambos os seguintes:
a) a dor agravou significativamente a par dos outros
sinais de dissecção arterial cervical

b) a dor melhorou significativamente ou desapare-
ceu dentro de um mês após o seu início

3. presença de um ou de ambos os seguintes:
a) a dor é intensa e contínua durante vários dias
(pode ser mais prolongada)

b) a dor antecede os sinais de isquemia aguda cere-
bral ou retiniana

4. a dor é unilateral e ipsilateral à arterial cervical afetada.
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta. 

Comentários:

A cefaleia com ou sem dor cervical pode ser a única
manifestação da dissecção arterial cervical. Este é, sem dúvi-
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 atribuída a

dissecção arterial cervical é geralmente unilateral (ipsilateral
à dissecção), intensa e persistente (em média dura quatro
dias). Não há, contudo, um padrão específico e pode, muitas
vezes, ser bastante enganadora, simulando outras cefaleias
como 1.Enxaqueca, 3.1 Cefaleia em salvas ou 4.4 Cefaleia
explosiva primária. É frequente existirem sinais associados
(de isquemia retiniana ou cerebral e sinais locais): uma sín-
drome de Horner dolorosa, um acufeno doloroso de início
súbito ou uma parésia dolorosa do XII nervo craniano são
fortemente sugestivos de dissecção carotídea. 
A dissecção arterial cervical pode estar associada a dis-

secção arterial intracraniana, que poderá provocar uma
hemorragia subaracnoideia. A 6.7.4. Cefaleia atribuída a
dissecção arterial intracraniana pode também estar pre-
sente para além da 6.5.1 Cefaleia ou dor facial ou dor cer-
vical atribuída a dissecção arterial cervical.
A 6.5.1 Cefaleia ou dor facial ou dor cervical atribuída a

dissecção arterial cervical geralmente antecede o início
dos sinais de isquemia e, portanto, requer diagnóstico e
tratamento precoces. O diagnóstico é baseado na RM cer-
vical com supressão de gordura, duplex scan, RM,
angioRM e/ou angioTC e, em casos duvidosos, na angio-
grafia convencional.
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Pode ser necessário executar vários destes métodos
diagnósticos, uma vez que qualquer um deles pode ser
normal. Não há estudos randomizados sobre o tratamen-
to, mas há um consenso a favor da utilização da heparina
seguida de varfarina por três a seis meses, de acordo com
a qualidade de recuperação arterial.

6.5.2 Cefaleia pós-endarterectomia
Descrição:

Cefaleia causada pelo procedimento cirúrgico de
endarterectomia carotídea. A dor pode atingir o pescoço e
a face. Pode ser o único sintoma presente, mas também
pode ser o sintoma de alarme que antecede os sinais
focais de um acidente vascular cerebral (na maioria das
vezes hemorrágico).

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia de novo, preenchendo o critério C:
B. Foi realizada uma endarterectomia carotídea
C. Existe evidência de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia aparece até uma semana após a cirurgia
2. a cefaleia desaparece até um mês após a cirurgia
3. a cefaleia é unilateral, ipsilateral à endarterectomia
carotídea, e possui uma das três características
seguintes:
a) dor ligeira difusa
b) dor semelhante à da cefaleia em salvas, ocorren-
do uma a duas vezes ao dia, em crises com dura-
ção de duas as três horas

c) dor muito intensa pulsátil
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta e foi excluída uma dissecção arterial, através dos
métodos apropriados.

Comentário:

Três subtipos da 6.5.2. Cefaleia pós-endarterectomia
foram descritos (mas não codificados separadamente). O
mais frequente (até 60% dos casos) é uma cefaleia difusa,
ligeira e isolada, que ocorre nos primeiros dias após a
cirurgia. É uma situação benigna e autolimitada. O segun-
do tipo (reportado em até 38% dos casos) é uma cefaleia
unilateral, semelhante à cefaleia em salvas, com duração
de duas a três horas, ocorrendo uma ou duas vezes ao dia,
desaparecendo em cerca de duas semanas. O terceiro tipo
faz parte da rara síndrome de hiperperfusão, com uma dor
unilateral pulsátil e de forte intensidade, ocorrendo três
dias após a cirurgia. Frequentemente, precede o aumento
da pressão arterial e o início de crises epiléticas ou défices
neurológicos por volta do sétimo dia. Requer um trata-
mento urgente, uma vez que os sintomas podem ser pre-
núncio de uma hemorragia cerebral.

6.5.3 Cefaleia atribuída a angioplastia
carotídea ou vertebral
Descrição:

Cefaleia causada pelo procedimento da angioplastia
cervical. A dor pode atingir o pescoço e a face. Pode ser o

único sintoma presente, mas também pode ser o sintoma
de alarme que antecede os sinais focais de um acidente
vascular cerebral (na maioria das vezes hemorrágico).

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia de novo, preenchendo o critério C 
B. Foi realizada uma angioplastia carotídea ou vertebral
C. Evidência de causalidade demonstrada por todos os
seguintes:
1. a cefaleia aparece até uma semana após a angioplastia
2. a cefaleia desaparece até um mês após a angioplastia
3. a cefaleia é ipsilateral à angioplastia

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta e foi excluída a presença de dissecção arterial, atra-
vés dos métodos apropriados.

Comentários:

Atualmente estão a ser realizados estudos randomiza-
dos comparando a angioplastia percutânea transluminal
(APT) e “stenting” versus cirurgia. Os dados sobre as cefa-
leias ainda são escassos e geralmente as cefaleias não são
mencionadas em grandes séries de angioplastia percutâ-
nea carotídea. Numa pequena série de 53 doentes, duran-
te a insuflação do balão ocorreu dor cervical em metade
dos doentes e cefaleia num terço, a maioria desaparecen-
do em segundos após o esvaziamento do mesmo.
A 6.5.3 Cefaleia atribuída a angioplastia carotídea ou

vertebral também foi descrita como fazendo parte de uma
rara síndrome de hiperperfusão.

6.6 Cefaleia atribuída a trombose
venosa cerebral 
Descrição:

Cefaleia causada por trombose venosa cerebral. Não
tem características específicas: mais frequentemente é
difusa, progressiva e grave, mas pode ser unilateral e de
início súbito (mesmo explosivo), ou ligeira ou ainda do
tipo da enxaqueca.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia de novo, preenchendo o critério C 
B. Foi diagnosticada uma trombose venosa cerebral
C. Evidência de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:
1. a cefaleia apareceu em estreita relação temporal
com os outros sintomas e/ou sinais clínicos de
angioplastia percutânea transluminal (APT) ou con-
duziu à descoberta de uma APT

2. presença de um ou de ambos os seguintes:
a) a cefaleia agravou significativamente a par dos
sinais clínicos e imagiológicos de extensão da APT

b) a cefaleia melhorou significativamente ou desa-
pareceu após melhoria da APT

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentários:

A cefaleia é, sem dúvida, 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 atribuída a
trombose venosa cerebral não apresenta características
específicas, mas habitualmente é difusa, progressiva, de
grande intensidade e associada a outros sinais de hiper-
tensão intracraniana. Pode ser também unilateral e súbita,
às vezes confundindo-se e assemelhando-se a 1.
Enxaqueca, 4.4 Cefaleia explosiva primária, 7.2 Cefaleia
atribuída a hipotensão de LCR ou 6.2.2 Cefaleia atribuída a
hemorragia subaracnoideia não traumática (a APT pode
ser a causa da HSA). 
A cefaleia pode ser a única manifestação da APT, mas

em mais de 90% dos casos associa-se a sinais focais (défi-
ces neurológicos ou crises epiléticas) e/ou sinais de hiper-
tensão intracraniana, encefalopatia subaguda ou síndro-
me do seio cavernoso. Dada a ausência de características
específicas da 6.6 Cefaleia atribuída a trombose venosa
cerebral, qualquer cefaleia recente e persistente deve
levantar suspeita, especialmente se houver uma patologia
protrombótica subjacente. O diagnóstico é baseado em
exames de neuro-imagem (RM com sequências pondera-
das em T2*, angio-RM, TC e angio-TC, ou angiografia digi-
tal intra-arterial em casos duvidosos). O tratamento deve-
rá ser iniciado o mais rapidamente possível, incluindo o
tratamento sintomático; heparina seguida de anticoagu-
lante oral, no mínimo por seis meses, e, quando indicado,
o tratamento da causa subjacente.

6.7 Cefaleias atribuída a outra
patologia arterial intracraniana aguda
6.7.1. Cefaleia atribuída a procedimento
endovascular intracraniano
Descrição:

Cefaleia unilateral causada diretamente por uma inter-
venção endovascular intracraniana, ipsilateral ao procedi-
mento e durando menos de 24 horas.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia de novo, preenchendo o critério C
B. Foi realizada angioplastia ou embolização intracrania-
na

C. Evidência de causalidade demonstrada por todos os
seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em segundos após o início
do procedimento

2. a cefaleia desapareceu dentro das 24 horas após o
término do procedimento

3. a cefaleia é muito intensa, unilateral e ipsilateral ao
procedimento 

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta e foi excluída a presença de dissecção arterial pelos
métodos apropriados.

Comentário:

Um subtipo específico da 6.7.1. Cefaleia atribuída a
procedimento endovascular intracraniano foi descrito
após insuflação de balão ou embolização de MAV ou
aneurisma. É uma dor muito intensa de início abrupto,

localizada numa área específica consoante a artéria envol-
vida, que surge poucos segundos após o início do procedi-
mento e que desaparece rapidamente.

6.7.2 Cefaleia da angiografia
Descrição:

Cefaleia causada diretamente pela angiografia cerebral;
é habitualmente difusa, tipo queimadura e muito intensa,
mas nas pessoas com enxaqueca, pode ter as característi-
cas clinicas de uma crise de enxaqueca.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia de novo, preenchendo o critério C
B. Foi realizada angiografia intra-arterial carotídea ou ver-
tebral 

C. Evidência 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 após o
término da angiografia

3. a cefaleia tem um dos seguintes grupos de caracterís-
ticas:
a) é muito intensa, difusa e de tipo queimadura
b) tem as características clínicas da 1.1 Enxaqueca
sem aura ou 1.2 Enxaqueca com aura, num doen-
te com enxaqueca prévia

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentários:

A injeção de contraste intracarotídeo ou intravertebral
desencadeia uma cefaleia difusa e muito intensa, com sen-
sação de queimadura que resolve espontaneamente. A
injeção pode também desencadear uma crise de enxaque-
ca num indivíduo com enxaqueca prévia. Deverá então ser
classificada com ambos os diagnósticos: o do subtipo apro-
priado de 1.Enxaqueca e o de 6.7.2 Cefaleia da angiografia.
O contraste angiográfico está 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 atribuída à síndrome da
vasoconstrição cerebral reversível 
Descrição:

A cefaleias causada pela síndrome da vasoconstrição
cerebral reversível é tipicamente uma cefaleia explosiva
que se repete ao longo de uma a duas semanas, muitas
vezes desencadeadas por atividade sexual, esforço, mano-
bra de Valsalva e/ou emoções. A cefaleia pode ser o único
sintoma desta síndrome.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia de novo, preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticada a síndrome de vasoconstrição cere-
bral reversível (SVCR)

C. Existe evidência 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 à realização de angiografia (com aspe-
to “em rosário”) e ao diagnóstico de SVCR

2. a cefaleia tem uma ou ambas as características
seguintes:
a) recorre durante ≤ 1 mês e teve início agudo
b) desencadeada por atividade sexual, esforço,
manobras de Valsalva, emoções, tomar banho
e/ou duche

3. Não aparece nenhuma cefaleia significativa mais de
um mês, após o início

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-
3 e foi excluída hemorragia subaracnoideia pelos méto-
dos apropriados.

Comentários:

A síndrome da vasoconstrição cerebral reversível
(SVCR) é uma entidade pouco compreendida, caracteriza-
da clinicamente por uma cefaleia difusa muito intensa
com início explosivo mimetizando uma hemorragia suba-
racnoideia aneurismática. 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 atribuída à síndrome da vaso-
constrição cerebral reversível pode raramente ter outros
modos de início: progredindo rapidamente em horas ou
mais lentamente em dias. A cefaleia é muitas vezes o único
sintoma da síndrome de vasoconstrição reversível, mas
esta entidade pode estar também associada a défices focais
neurológicos flutuantes e, por vezes, a crises epiléticas. 
A angiografia é, por definição, anormal, com constrições

e dilatações segmentares alternadas (aspeto “em rosário”).
Todavia a RM, TAC e até angiografia podem ser normais na
primeira semana de evolução. 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 síndrome da vasoconstrição cerebral reversível (SVCR). A
RMN CE revela alterações em 30 a 80% dos casos incluindo
hemorragia intracraniana (subaracnoideia da convexidade,
intracerebral e/ou subdural), lesões isquémicas cerebrais
e/ou edema cerebral correspondendo à “síndrome da leu-
coencefalopatia posterior reversível”.
Pelo menos 50% dos casos da SVCR são secundários, a

maioria pós-parto e/ou após exposição a substâncias
vasoativas incluindo drogas ilícitas, simpaticomiméticos
alfa e drogas serotoninérgicas. A doença é autolimitada,
durando entre 1 a 3 meses, com resolução da cefaleia e o
desaparecimento das alterações arteriais (daí o termo
“reversível”). Contudo a SVCR pode provocar acidentes
vasculares cerebrais com sequelas permanentes. 

6.7.3.1 Cefaleia provavelmente devida à síndrome da
vasoconstrição cerebral reversível (SVCR)
Descrição:

Cefaleia com características típicas da cefaleia associa-
da à sindrome de vasoconstrição cerebral reversível
(SVCR), nomeadamente cefaleia explosiva que se repete
ao longo de uma a duas semanas e desencadeada por ati-

vidade sexual, esforço, manobra de Valsalva e/ou emo-
ções, mas em que não se demonstrou por angiografia
cerebral o aspeto “em rosário” típico da SVCR.

Critérios de diagnóstico:

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 relação causal demonstrada
por todos os seguintes:
1. pelo menos duas crises de cefaleias no espaço de um
mês com todas as seguintes características:
a) início explosivo atingindo o máximo de intensida-
de em < 1 minuto

b) muito intensa
c) 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 o orgasmo)

b) esforço físico
c) manobra do tipo Valsalva
d) emoções
e) tomar banho ou duche
f) flexão do tronco

D. Não preenchendo os critérios de diagnóstico da ICHD-
3 para qualquer outra cefaleia

E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta e foi excluída hemorragia subaracnoideia pelos
métodos apropriados.

Comentário:

Grandes séries de casos da síndrome de vasoconstrição
cerebral reversível revelaram que até 75% dos doentes têm
cefaleia isolada. As alterações arteriais da SVCR podem ser
difíceis de detetar. Em alguns casos de SVCR é necessário
repetir a angioTC ou angioRM 2 a 3 semanas após a instala-
ção da cefaleia e noutros é necessária a realização de angio-
grafia convencional invasiva para se conseguir detetar a
vasoconstrição. Num doente com cefaleia explosiva recor-
rente e típica de SVCR com duração inferior a um mês e com
angiografia inicial normal e, em quem foi excluída outra
causa para a cefaleia pela metodologia apropriada, pode ser
estabelecido o diagnóstico de 6.7.3.1 Cefaleia devida prova-
velmente à síndrome da vasoconstrição cerebral reversível.

6.7.4 Cefaleia atribuída a dissecção arterial
intracraniana
Descrição:

Cefaleia causada por dissecção de uma artéria intracra-
niana. A dor é em regra ipsilateral ao vaso dissecado e
geralmente de início súbito (mesmo explosivo). Pode per-
manecer como sintoma único ou pode preceder um aci-
dente vascular cerebral (frequentemente hemorrágico).

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia de novo, preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticada dissecção arterial intracraniana
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C. Existe evidência de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação tempo-
ral com os outros sintomas e/ou sinais clínicos de
dissecção arterial intracraniana ou conduziu ao 
diagnóstico de dissecção arterial intracraniana

2. a cefaleia teve uma duração inferior a um mês
3. a cefaleia tem uma ou ambas as seguintes caracterís-
ticas
a) início abrupto ou explosivo
b) muito intensa

4. a cefaleia é unilateral e ipsilateral à dissecção
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta. 

Comentário:

As dissecções podem atingir qualquer artéria intracra-
niana e podem produzir enfartes isquémicos, compressão
de estruturas adjacentes ou hemorragias intracranianas
(subaracnoideia ou intraparenquimatosa). A cefaleia
aguda é muitas vezes o sintoma inaugural e pode ser a
única manifestação desta patologia.

6.8 Cefaleia atribuída a doença
vascular genética
Descrição:

Cefaleia que ocorre como parte do espectro fenotípico
de uma angiopatia genética cerebral, geralmente manifes-
tando-se com crises recorrentes de cefaleia, que pode ter
as características de enxaqueca com ou sem aura. As crises
podem repetir-se durante anos e geralmente associam-se,
logo desde o início ou ao fim de um intervalo variável, a
outras manifestações da mutação responsável.

Critérios de diagnóstico:

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 episódios semelhantes a aci-
dente vascular cerebral

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

6.8.1 Arteriopatia Cerebral Autossómica
Dominante com Enfartes Subcorticais e
Leucoencefalopatia (CADASIL)
Descrição:

Doença arterial de pequenos vasos cerebrais, autossó-
mica dominante (com alguns casos esporádicos), caracte-
rizada clinicamente por pequenos enfartes profundos
recorrentes, demência subcortical, perturbação de humor
e, num terço dos casos, enxaqueca com aura (geralmente
o primeiro sintoma da doença).

Critérios de diagnóstico:

A. Crises recorrentes de enxaqueca com aura, típica,
hemiplégica ou prolongada, preenchendo o critério C

B. Foi demonstrada a presença de Arteriopatia Cerebral
Autossómica Dominante com Enfartes Subcorticais e
Leucoencefalopatia (CADASIL) por testes genéticos
para as mutações do gene NOTCH 3 e/ou por evidência
na biópsia de pele

C. Presença de um ou de ambos os seguintes:
1. a enxaqueca com aura foi a primeira manifestação
clínica de CADASIL

2. as crises de enxaqueca com aura melhoram ou desa-
parecem, quando as outras manifestações de CADA-
SIL (i.e. acidente vascular cerebral isquémico, altera-
ções do humor e/ou disfunção cognitiva) aparecem
ou agravam

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentários:

A CADASIL é uma doença autossómica dominante,
com alguns casos esporádicos, envolvendo as células
musculares lisas da média das pequenas artérias do cére-
bro. É o resultado de mutações do gene NOTCH-3; o diag-
nóstico é feito pelo despiste das mutações do NOTCH-3
ou por uma simples biópsia de pele com imunofixação de
anticorpos anti-NOTCH-3.
A CADASIL é caracterizada clinicamente por pequenos

enfartes profundos de repetição, demência subcortical,
alterações do humor e num terço dos casos, enxaqueca
com aura. Nestes casos é geralmente o primeiro sintoma
da doença; 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 óbito. As crises são tipica-
mente, como as da 1.2 Enxaqueca com aura, exceto pela
frequência anormal de auras prolongadas. 
A RM apresenta sempre alterações evidentes da subs-

tância branca nas sequências ponderadas em T2.

6.8.2 Encefalopatia Mitocondrial, Acidose
Láctica e episódios semelhantes a Acidente
Vascular Cerebral (MELAS)
Descrição:

Doença mitocondrial geneticamente heterogénea com
um fenótipo clínico variável, incluído sintomas de envol-
vimento do SNC (crises epiléticas, hemiparésia, hemi-
anópsia, cegueira cortical, surdez neurossensorial e/ou
vómitos episódicos) e, frequentemente cefaleia, que ou
surge em crises recorrentes semelhantes às da enxaqueca
ou é o sintoma inaugural dos episódios semelhantes a aci-
dentes vasculares cerebrais.

Critérios de diagnóstico:

A. Crises recorrentes de cefaleia preenchendo o critério C
B. Foi demonstrada uma alteração genética mitocondrial
associada à MELAS

C. Presença de um ou de ambos os seguintes:
1. crises recorrentes de enxaqueca com ou sem aura
2. cefaleia aguda precedendo os défices neurológicos
focais e/ou crises epiléticas

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.
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Comentário:

A síndrome de MELAS, compreendendo miopatia
mitocondrial, encefalopatia, acidose láctica e episódios
semelhantes a acidente vascular cerebral, é uma doença
mitocondrial geneticamente heterogénea com um fenóti-
po clínico variável. É acompanhada por manifestações de
envolvimento do SNC, incluindo crises epiléticas, hemi-
parésia, hemianópsia, cegueira cortical, surdez neuros-
sensorial ou vómitos episódicos. A cefaleia é frequente na
MELAS, quer como crises recorrentes do tipo da enxaque-
ca, quer como o sintoma inaugural dos episódios seme-
lhantes a acidentes vasculares cerebrais. A elevada fre-
quência de crises semelhantes às da enxaqueca, fazendo
parte da MELAS, conduziu à hipótese de que as mutações
mitocondriais possam estar envolvidas na enxaqueca com
aura; no entanto a mutação 3243 não foi detetada em dois
grupos de sujeitos com 1.2 Enxaqueca com aura. Outras
mutações, ainda não identificadas podem estar implica-
das, quer na enxaqueca quer nos acidentes vasculares
cerebrais isquémicos, já que as crises de enxaqueca,
sobretudo com aura, também ocorrem nas outras doenças
mitocondriais.

6.8.3 Cefaleia atribuída a outra doença
vascular genética
Descrição:

Enxaqueca com ou sem aura, ocorrendo como parte do
espectro fenotípico de uma doença vascular genética,
para além das anteriormente descritas.

Critérios de diagnóstico:

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 são entendidas como fazendo
parte da síndrome associada à doença vascular genética

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentários:

Têm sido reportadas crises recorrentes de enxaqueca
como parte do espectro clínico de uma doença autossómica
dominante, a angiopatia retiniana com leucodistrofia cere-
bral, causada por mutações do TREX1; e da hemiparésia
infantil hereditária, tortuosidades arteriais retinianas e leu-
coencefalopatia (HIHRATL), uma entidade resultante de
mutações do COL4A1. Apenas foram descritas algumas
famílias com estas condições. Como estão presentes outras
manifestações graves, a enxaqueca não tem sido sistemati-
camente investigada nestas famílias. 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 atribuída a apoplexia
pituitária 
Descrição:

Cefaleia causada por apoplexia pituitária, geralmente
com instalação abrupta (mesmo explosiva) e de grande

intensidade e, acompanhada, logo desde o início ou mais
tarde, por sintomas visuais e/ou hipopituitarismo.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia de novo, preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticado um enfarte hemorrágico agudo da
hipófise

C. Evidência de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação tempo-
ral com os outros sintomas e/ou sinais clínicos de
apoplexia pituitária, ou conduziu ao diagnóstico de
apoplexia pituitária

2. presença de um ou de ambos os seguintes:
a) a cefaleia agravou significativamente a par de
outros sintomas e/ou sinais clínicos de apoplexia
pituitária

b) a cefaleia melhorou significativamente a par de
outros sintomas e/ou sinais clínicos de melhoria
da apoplexia pituitária

3. a cefaleia é muito intensa, de inicio súbito ou explo-
sivo

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-
3 beta.

Comentário:

Esta síndrome clínica rara é uma situação aguda e
potencialmente fatal. É uma das causas de cefaleia explo-
siva. A maioria ocorre como a primeira manifestação do
aumento rápido de volume de um macroadenoma hipofi-
sário não funcionante que sofreu uma hemorragia e/ou
um enfarte. É uma das causas de hemorragia subaracnoi-
deia não aneurismática. A ressonância magnética é mais
sensível que a TC para detetar a patologia intra-selar.
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7. Cefaleia atribuída a
perturbação intracraniana não
vascular
7.1 Cefaleia atribuída a hipertensão do LCR

7.1.1 Cefaleia atribuída a hipertensão intracraniana
idiopática

7.1.2 Cefaleia atribuída a hipertensão intracraniana
secundária a causas metabólicas, tóxicas ou hor-
monais

7.1.3 Cefaleia atribuída a hipertensão intracraniana
secundária a hidrocefalia

7.2 Cefaleia atribuída a hipotensão do LCR
7.2.1 Cefaleia pós punção dural
7.2.2 Cefaleia por fístula de LCR
7.2.3 Cefaleia atribuída a hipotensão intracraniana

espontânea
7.3 Cefaleia atribuída a doença intracraniana inflamató-

ria não infeciosa
7.3.1 Cefaleia atribuída a neurossarcoidose
7.3.2 Cefaleia atribuída a meningite assética (não

infeciosa)
7.3.3 Cefaleia atribuída a outra doença intracraniana

inflamatória não infeciosa
7.3.4 Cefaleia atribuída a hipofisite linfocitária
7.3.5 Síndrome de cefaleia e défices neurológicos

transitórios e linfocitose do LCR (HaNDL)
7.4 Cefaleia atribuída a neoplasia intracraniana

7.4.1 Cefaleia atribuída a neoplasia intracraniana
7.4.1.1 Cefaleia atribuída a quisto coloide do ter-

ceiro ventrículo
7.4.2 Cefaleia atribuída a meningite carcinomatosa
7.4.3 Cefaleia atribuída a hiper ou hipossecreção

hipotalâmica ou hipofisária
7.5 Cefaleia por injeção intratecal
7.6 Cefaleia por crise epilética

7.6.1 Hemicrânia epilética
7.6.2 Cefaleia pós crise epilética

7.7 Cefaleia atribuída a Malformação de Chiari tipo I 
7.8 Cefaleia atribuída a outra perturbação intracraniana

não vascular

Comentário geral
Cefaleia primária, secundária ou ambas?

Quando uma nova cefaleia ocorre, pela primeira vez,
em estreita relação temporal com uma doença intracra-
niana não vascular, classifica-se como cefaleia secundária
atribuída a essa doença intracraniana. Isto é verdadeiro se
a cefaleia tiver as características de qualquer uma das
cefaleias primárias classificadas na Primeira parte da
ICHD3-beta. Quando uma cefaleia preexistente com
características de cefaleia primária se torna crónica ou
piora de modo significativo (a frequência e/ou intensida-
de aumentam duas vezes ou mais) em relação temporal
com uma perturbação intracraniana não vascular, têm de
ser feitos, tanto o diagnóstico da cefaleia inicial, como o
diagnóstico de uma cefaleia do grupo 7. Cefaleia atribuída
a uma perturbação intracraniana não vascular (ou um dos

seus subtipos), desde que haja clara evidência de que a

perturbação pode causar cefaleia.

Introdução
Neste capítulo estão incluídas as cefaleias atribuídas a

alterações da pressão intracraniana. Tanto o aumento

como a redução da pressão do LCR pode levar ao apareci-

mento de cefaleias. Outras causas de cefaleias aqui defini-

das são as doenças inflamatórias não infeciosas, as neo-

plasias intracranianas, as crises epiléticas e situações raras

como as malformações de Chiari tipo I e outras perturba-

ções intracranianas não vasculares.

Em comparação com as cefaleias primárias, existem

poucos estudos epidemiológicos sobre este tipo de cefa-

leias. Do mesmo modo, praticamente não existem ensaios

terapêuticos controlados.

Para uma cefaleia atribuída a qualquer uma das pertur-

bações intracranianas não vasculares aqui descritas, os

critérios de diagnóstico incluem sempre que possível:

A. A cefaleia preenche o critério C

B. Foi diagnosticada uma perturbação intracraniana não

vascular que se sabe poder causar cefaleia

C. Evidência de causalidade demonstrada por, pelo

menos, dois dos seguintes:

1. a cefaleia desenvolve-se em estreita relação temporal

com o início da perturbação intracraniana

2. um ou os dois seguintes:

a) o agravamento da cefaleia e da perturbação intra-

craniana foram concomitantes

b) a melhoria da cefaleia e da perturbação intracra-

niana foram concomitantes

3. a cefaleia tem características típicas de uma pertur-

bação intracraniana não vascular

4. existe outra evidência da causa

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico ICHD-3

beta.

As cefaleias, que persistem por mais de um mês após o

tratamento bem-sucedido ou a resolução espontânea da

lesão intracraniana, têm geralmente outros mecanismos

na sua génese. As cefaleias crónicas, que persistem mais

de três meses após terapêutica ou remissão das doenças

intracranianas, estão definidas no Apêndice para fins de

investigação. Estas cefaleias existem, mas têm sido pouco

estudadas, e a sua inclusão no apêndice tem a intenção de

estimular a investigação futura sobre elas e seus mecanis-

mos.

7.1 Cefaleia atribuída a hipertensão do
LCR
Codificada noutro local:

A cefaleia atribuída a hipertensão intracraniana ou

hidrocefalia secundária a neoplasia intracraniana é codifi-

cada em 7.4.1 Cefaleia atribuída a neoplasia intracrania-

na.
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Descrição:

A cefaleia causada por aumento da pressão do LCR
geralmente acompanha-se de outros sintomas e/ou sinais
de hipertensão intracraniana. Desaparece depois da nor-
malização da pressão do LCR.

Critérios de diagnóstico:  

A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Aumento da pressão do LCR (> 250 mm de LCR) medi-
dos por punção lombar (realizada em decúbito lateral
sem sedação), monitorização epidural ou intraventricu-
lar e com exame citoquímico normal

C. Evidência de causalidade demonstrada por um ou
ambos os seguintes:
1. a cefaleia surgiu em relação temporal com a hiper-
tensão intracraniana

2. a cefaleia melhora com a redução da pressão intra-
craniana

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

7.1.1 Cefaleia atribuída a hipertensão
intracraniana idiopática (HII) 
Termos previamente utilizados:

Hipertensão intracraniana benigna, pseudotumor
cerebri, hidropsia meníngea, meningite serosa.

Descrição: 

Cefaleia causada por hipertensão intracraniana idiopá-
tica, geralmente acompanhada por outros sintomas e/ou
sinais clínicos de HII. A cefaleia desaparece depois da nor-
malização da pressão intracraniana. 

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Existe o diagnóstico de hipertensão intracraniana idio-
pática por aumento da pressão do LCR (> 250 mm de
LCR) medidos por punção lombar (realizada em decú-
bito lateral sem sedação), monitorização epidural ou
intraventricular e com exame citoquímico normal

C. Evidência de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia surgiu em relação temporal com a HII ou
levou ao seu diagnóstico

2. a cefaleia é aliviada pela redução da hipertensão
intracraniana

3. a cefaleia é agravada em relação temporal com o
aumento da pressão intracraniana

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentários:

A Hipertensão intracraniana Idiopática (HII) ocorre
mais frequentemente em mulheres jovens e obesas. 
O diagnóstico de HII deve ser feito com cautela nos

doentes em estado confusional e naqueles em que a pres-
são do LCR é inferior a 250 mm de LCR. Em alguns doen-
tes, sobretudo crianças, uma pressão de abertura até 280

mm de LCR pode ser normal, mas para a maior parte, uma
pressão superior a 280 mm de LCR deve ser considerada
elevada.
O índice de massa corporal nem sempre está relaciona-

do com a pressão do LCR e uma pressão pouco elevada
não deve ser desvalorizada nos doentes obesos.
A pressão do LCR varia, quando a monitorização epidural

é feita durante uma hora ou mais, pelo que uma única medi-
ção feita durante minutos não é indicativa da média da pres-
são de LCR de 24 horas. A medição diagnóstica de pressão de
LCR deve ser feita, quando o doente não estiver a ser medi-
cado com fármacos que baixem a pressão intracraniana.
Os achados neuroimagiológicos compatíveis com HII

são a sela turca vazia, alargamento do espaço subaracnoi-
deu perióptico, achatamento da esclera posterior, protu-
são da papila do nervo óptico para o vítreo e estenose do
seio venoso transverso.
Embora a maioria dos doentes com HII tenha edema

da papila, têm sido observados doentes sem edema papi-
lar. Outros sintomas e sinais de HII incluem acufenos sín-
cronos com o pulso, perturbações visuais transitórias, cer-
vicalgias ou lombalgias e diplopia.
7.1.1 A Cefaleia por Hipertensão intracraniana não tem

características específicas. É frequentemente descrita
como frontal, retro-orbitária, “tipo pressão” ou explosiva;
também pode ser do tipo enxaqueca.

7.1.2 Cefaleia atribuída a hipertensão
intracraniana secundária a causas
metabólicas, tóxicas ou hormonais
Codificada noutro local:

A cefaleia atribuída a hipertensão intracraniana devida
a traumatismo craniano, doença vascular ou infeção intra-
craniana é codificada de acordo com a situação que esti-
ver presente.
A cefaleia atribuída a hipertensão intracraniana ocor-

rendo como efeito secundário de medicação está codifica-
da como 8.1.11 Cefaleia atribuída ao uso prolongado de
medicação  usada para outros fins que não as cefaleias.

Descrição:

A cefaleia é causada por hipertensão intracraniana
secundária a um conjunto de doenças sistémicas e acom-
panhada por outros sinais e/ou sintomas de hipertensão
intracraniana. A cefaleia desaparece com a resolução da
doença sistémica.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Existe o diagnóstico de uma doença metabólica, tóxica
ou hormonal com pressão do LCR> 250 mm de LCR
medidos por punção lombar (realizada em decúbito
lateral sem sedação), monitorização epidural ou intra-
ventricular e com exame citoquímico normal

C. Evidência de causalidade demonstrada por um ou
ambos os seguintes:
1. a cefaleia surgiu em relação temporal com a doença
tóxica, metabólica ou hormonal
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2. um ou os dois seguintes:
a) o agravamento da cefaleia e o da doença tóxica,
metabólica ou hormonal foram concomitantes

b) a melhoria da cefaleia e a melhoria da doença
tóxica, metabólica ou hormonal foram concomi-
tantes

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentários:

A Insuficiência hepática aguda, a hipercapnia, a crise
hipertensiva aguda, síndrome hepatocerebral de Reye e a
insuficiência cardíaca podem ser potenciais causas de
hipertensão intracraniana.
A remoção do agente causador ou tratamento da causa

secundária pode não ser suficiente para normalizar a
pressão intracraniana elevada; é frequentemente necessá-
rio um tratamento adicional para prevenir a perda de
visão e aliviar a cefaleia e outros sintomas.

7.1.3 Cefaleia atribuída a hipertensão
intracraniana secundária a hidrocefalia
Descrição:

A cefaleia é causada por hidrocefalia acompanhada por
sintomas e/ou sinais clínicos de aumento da pressão do
LCR ou hidrocefalia. A cefaleia desaparece depois da reso-
lução da hidrocefalia.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Foi feito diagnóstico de hidrocefalia, com pressão do
LCR> a 250 mm de LCR (medidos por punção lombar
realizada em decúbito lateral sem sedação, monitoriza-
ção epidural ou intraventricular e com exame citoquí-
mico normal.)

C. Evidência de causalidade demonstrada por um ou
ambos os seguintes:
1. a cefaleia surgiu em relação 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. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta

Comentário:

A hidrocefalia de pressão normal geralmente não causa
cefaleias; muito raramente pode surgir uma cefaleia ligeira.

7.2 Cefaleia atribuída a hipotensão do
LCR
Descrição:

É uma cefaleia ortostática na presença de diminuição
da pressão do LCR (espontânea ou secundária), ou por fís-
tula de LCR, geralmente acompanhada por cervicalgia,
acufenos, perturbação da audição, fotofobia e/ou náu-

seas. A cefaleia desaparece depois da normalização da

pressão ou do encerramento da fístula.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C

B. Hipotensão do LCR (<60 mm de LCR) e/ou evidência de

fístula em exame de imagem

C. A cefaleia surgiu em relação temporal com a hipotensão

do LCR ou da fístula ou levou à sua descoberta

D.  Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta.

Comentário:

7.2 A cefaleia atribuída a hipotensão do LCR é geral-

mente, mas não invariavelmente, ortostática. Uma cefa-

leia que agrava significativamente logo após o sentar ou

levantar e melhora ou desaparece após retomar a posição

horizontal, é quase de certeza causada por uma hipoten-

são de LCR, mas este não pode ser tomado como único

critério de diagnóstico. A evidência de causalidade deve

depender do início temporal em relação com a causa pro-

vável, juntamente com a exclusão de outras hipóteses de

diagnóstico.

7.2.1 Cefaleia pós punção dural
Termos previamente utilizados:

Cefaleia pós punção lombar.

Descrição:

Cefaleia que ocorre nos 5 dias após uma punção lom-

bar, causada por uma fistula de (LCR) durante uma pun-

ção dural. Acompanha-se geralmente de rigidez da nuca

e/ou sintomas auditivos subjetivos. Desaparece esponta-

neamente em 2 semanas ou após selagem da fístula de

LCR com injeção epidural de sangue autólogo.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C

B. Ter sido feita uma punção dural

C. A cefaleia aparece nos 5 dias seguintes após a punção

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta.

Comentário:

Foram identificados recentemente fatores de risco

independentes para a 7.2.1 Cefaleia pós punção dural:

género feminino, idade entre os 31 e 50 anos, história pré-

via de cefaleia pós punção dural e a orientação do bisel da

agulha perpendicular ao maior eixo da coluna espinhal na

altura da punção.

7.2.2 Cefaleia pós fístula de LCR
Descrição:

Cefaleia que ocorre após um procedimento ou trauma-

tismo que cause uma fístula persistente de LCR e que leve

a uma hipotensão intracraniana. A cefaleia desaparece

após a correção adequada da fístula.
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Critérios de diagnóstico:

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 fístula de LCR
persistente

2. documenta-se hipotensão do LCR (< 60 mm LCR)
e/ou evidencia-se uma fistula em Ressonância,
Mielografia, Mielo-TC, ou Cisternografia isotópica

C. A cefaleia ocorreu em relação temporal com o procedi-
mento ou o traumatismo

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

7.2.3 Cefaleia atribuída a hipotensão
intracraniana espontânea
Termos previamente utilizados:

Cefaleia atribuída a hipotensão do LCR espontânea,
hipotensão intracraniana espontânea, hipotensão intra-
craniana primária, cefaleia hipoliquorreica.

Descrição:

Cefaleia ortostática causada por uma hipotensão do
LCR de causa espontânea. Acompanha-se geralmente de
rigidez da nuca. A cefaleia desaparece após a normaliza-
ção da pressão.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Hipotensão do LCR (< 60 mm LCR) ou evidência de fís-
tula em exames de imagem

C. A cefaleia ocorre em relação temporal com a hipotensão
de LCR ou a perda de LCR conduz ao seu diagnóstico

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentários:

Uma (7.2.3) Cefaleia por hipotensão espontânea de LCR
não pode ser diagnosticada a um doente a quem tenha
sido feita uma punção dural no mês anterior.
A cefaleia por hipotensão espontânea de LCR e a cefa-

leia por fístula de LCR assemelham-se muito à (7.2.1)
Cefaleia pós punção dural, ocorrendo imediatamente ou
alguns segundos após assumir a posição de sentado ou de
pé e desaparecendo (em 1 minuto) após deitar-se.
Alternativamente, pode ter uma resposta demorada à
variação postural, piorando em minutos ou horas após o
ortostatismo, e melhorar, mas não obrigatoriamente desa-
parecer, após o decúbito. Embora haja um componente
postural nítido, na maior parte dos casos da (7.2.2) cefaleia
atribuída a hipotensão intracraniana espontânea, esta
pode não ser tão dramática nem tão imediata como na
(7.2.1) cefaleia pós-punção dural. A natureza ortostática da
cefaleia e o seu início devem ser procurados na história,
porque esta característica pode diluir-se com o tempo.
Embora as injeções epidurais de sangue autólogo

sejam frequentemente eficazes para selarem as fístulas de
LCR, uma única injeção pode não ser suficiente, podendo

ser necessárias duas ou mais injeções. Contudo é expectá-
vel que haja uma melhoria mantida ao fim de alguns dias.
Em alguns casos, é necessário mesmo passar-se à correção
cirúrgica.
Em doentes com cefaleia ortostática típica, sem causa

aparente e depois de exclusão da síndrome de taquicardia
ortostática postural, é razoável na prática clínica fazer uma
injeção epidural de sangue autólogo na região lombar.
Não está demonstrado que todos os doentes tenham

uma fístula de LCR ativa, apesar de haver uma história
sugestiva ou sinais imagiológicos sugestivos. A cisterno-
grafia é um exame que já não se usa pela sua menor sensi-
bilidade que outros exames (RM, TAC ou Mielografia digi-
tal de subtração). Para medir a pressão, a punção dural
não é necessária, em doentes com sinais positivos na RM,
tais como reforço dural no contraste.
A doença subjacente em (7.2.3) Cefaleia atribuída a hipo-

tensão intracraniana espontânea pode ser um baixo volume
de LCR. Ocasionalmente, pode haver um aumento trivial na
pressão intracraniana (por exemplo, durante um acesso de
tosse). Já foi referida cefaleia postural depois do coito: esta
cefaleia deverá ser codificada como (7.2.3) Cefaleia atribuí-
da a hipotensão intracraniana espontânea já que provavel-
mente resulta de uma fístula espontânea de LCR.

7.3 Cefaleia atribuída a doença
inflamatória não infeciosa
Descrição:

Cefaleia na presença de uma doença intracraniana
inflamatória não infeciosa, geralmente com uma pleocito-
se linfocitária do LCR. A cefaleia desaparece após a resolu-
ção da doença inflamatória.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Foi diagnosticada uma doença inflamatória não infe-
ciosa que pode causar cefaleia

C. Evidência de causalidade demonstrada por um ou pelos
dois seguintes:
1. a cefaleia ocorre em relação temporal com a doença
inflamatória não infeciosa

2. qualquer um ou os dois seguintes:
a) o agravamento da cefaleia e o da doença inflama-
tória não infeciosa são concomitantes

b) a melhoria da cefaleia e a melhoria da doença
inflamatória não infeciosa são concomitantes

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

7.3.1 Cefaleia atribuída a neurossarcoidose
Descrição:

Cefaleia causada por neurossarcoidose, associada a
uma meningite assética, lesões dos nervos cranianos,
lesões intracranianas ocupando espaço na ressonância,
lesões focais inflamatórias periventriculares e /ou lesões
focais que captam contraste de modo homogéneo na RM
de cérebro ou medula e que na biópsia se confirma serem
granulomas não caseificantes.
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Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Foi feito o diagnóstico de Neurossarcoidose
C. Existe evidência de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia ocorre em relação temporal com o início 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. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentário:

Outras manifestações de neurossarcoidose incluem:
meningite assética, lesões dos nervos cranianos, lesões
intracranianas ocupando espaço na ressonância, lesões
focais inflamatórias periventriculares, e/ou lesões focais
que captam contraste de modo homogéneo na RM de
cérebro ou medula e que na biópsia se confirma serem
granulomas não caseificantes.

7.3.2 Cefaleia atribuída a meningite assética
(não infeciosa)
Descrição:

Cefaleia causada por meningite assética, associada a
outros sintomas e/ou sinais clínicos de irritação menín-
gea. A cefaleia desaparece após a meningite.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Foi feito o diagnóstico de meningite por exame de LCR
C. Existe evidência de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia ocorre em relação temporal com o início da
meningite assética ou levou ao seu diagnóstico

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 clínicos de inflamação meníngea incluindo
rigidez da nuca (meningismo) e ou fotofobia

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-
3 beta.

Comentário:

O LCR nos doentes com meningite assética mostra uma
pleocitose linfocitária, um ligeiro aumento das proteínas,
uma glucorráquia normal na ausência de organismos infe-
ciosos. A meningite assética pode surgir após tratamento
com certos fármacos como ibuprofeno, ou outros AINEs,
imunoglobulinas, penicilina ou trimetoprim, injeções
intratecais e/ou insuflações.

7.3.3 Cefaleia atribuída a outra doença
intracraniana inflamatória não infeciosa
Descrição:

Cefaleia causada por qualquer uma das várias doenças
autoimunes, associada a outros sintomas e /ou sinais clí-
nicos da doença em causa. A cefaleia desaparece após o
tratamento bem-sucedido da doença autoimune.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Foi diagnóstica uma doença inflamatória não infeciosa,
que não as anteriores, e que reconhecidamente se asso-
cia a cefaleias

C. Existe evidência de causalidade demonstrada por um
ou pelos dois seguintes:
1. a cefaleia ocorre em relação temporal com o início da
doença inflamatória não infeciosa 

2. qualquer um ou os dois seguintes
a) o agravamento da cefaleia e o da doença inflama-
tória não infeciosa foram concomitantes

b) a melhoria da cefaleia e a da doença inflamatória
não infeciosa foram concomitantes

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-
3 beta

Comentário:

Na Encefalomielite Aguda Disseminada, no Lúpus
Eritematoso Sistémico, na Sindroma de Beçhet e noutras
síndromes autoimunes focais ou sistémicas (encefalite
límbica, por exemplo) pode haver cefaleia associada à
entidade causal, mas não é um sintoma inaugural nem
predominante.

7.3.4 Cefaleia atribuída a hipofisite linfocitária
Descrição:

É uma cefaleia causada por uma hipofisite linfocitária,
associada a um aumento da hipófise e em cerca de meta-
de dos casos com uma hiperprolactinemia. A cefaleia
desaparece após tratamento correto da hipofisite.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Foi feito o diagnóstico de hipofisite linfocitária
C. Existe evidência de causalidade demonstrada por um
ou pelos dois seguintes:
1. a cefaleia ocorre em relação temporal com o início da
hipofisite linfocitária

2. qualquer um ou os dois seguintes
a) agravamento da cefaleia e o da hipofisite linfoci-
tária foram concomitantes

b) melhoria da cefaleia e a da hipofisite linfocitária
foram concomitantes

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-
3 beta.

Comentários:

A hipofisite linfocitária está frequentemente associada
a um aumento do volume pituitário e a uma captação
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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 proteína citosólica hipofisária (20%).
Esta perturbação desenvolve-se tipicamente no final da

gravidez ou durante o puerpério, mas também pode ocor-
rer em homens.

7.3.5 Síndrome de cefaleia e défices
neurológicos transitórios com linfocitose do
LCR
Termos previamente utilizados: 

Enxaqueca com pleocitose cérebro-espinal, pseudo
enxaqueca com pleocitose linfocitária.

Descrição:

Episódios de cefaleia de tipo enxaqueca (tipicamente
um a doze) acompanhados de défices neurológicos,
incluindo hemiparestesias, hemiparésias e/ou disfasias,
mas raramente sintomas visuais positivos, durando várias
horas. Há pleocitose linfocitária. A alteração desaparece
espontaneamente em 3 meses.

Critérios de diagnóstico:

A. Episódios de cefaleia de tipo enxaqueca preenchendo
os critérios B e C

B. Os dois seguintes:
1. acompanhados ou imediatamente precedidos do
início de, pelo menos, um dos seguintes défices neu-
rológicos transitórios, com duração > 4 horas
a) hemi-hipostesia
b) disfasia
c) hemiparésia

2. associada a pleocitose linfocitária (>15 leucócitos/μl),
com exames de neuro-imagem normais, exame bac-
teriológico do LCR negativo e outros testes para
investigação etiológica também negativos

C. Existe evidência de causalidade demonstrada por um
ou pelos dois seguintes:
1. o agravamento da cefaleia e dos défices neurológicos
transitórios foram concomitantes ou levaram ao seu
diagnóstico

2. a melhoria da cefaleia e dos défices neurológicos
transitórios foram concomitantes 

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-
3 beta.

Comentários:

O quadro clínico da Síndrome de cefaleia e défices neuro-
lógicos transitórios com linfocitose do LCR – 7.3.5 – tem entre
1 a 12 episódios de défices neurológicos transitórios, prece-
didos ou seguidos de uma cefaleia moderada ou grave. A
maior parte dos episódios duram horas, mas alguns podem
durar mais de 24 horas. As manifestações neurológicas
incluem manifestações sensitivas em três quartos dos
casos, afasia em dois terços e défices motores em pouco
mais de metade. Sintomas visuais de tipo aura visual da
enxaqueca são relativamente pouco comuns (menos de
20% dos casos). A síndrome desaparece em 3 meses.

Adicionalmente à linfocitose do LCR (até 760 céls/μl),
há um aumento nas proteínas totais do LCR (até 250
mg/dl) em> 90% dos casos e na pressão do LCR (até 400
mm de LCR) em> 50% dos casos. A presença de um pródro-
mo viral, em pelo menos um quarto dos casos, levantou a
possibilidade de haver uma patogenia autoimune na
Síndrome de cefaleia e défices neurológicos transitórios com
linfocitose do LCR – 7.3.5. A descrição recente de auto-anti-
corpos para a subunidade do canal de cálcio Tipo-T rela-
cionado com a voltagem CaCNNA1H no soro de dois doen-
tes com esta patologia, suportou esta hipótese.
Ocasionalmente, o papiledema está presente. A TAC e

RM de rotina (com ou sem contraste endovenoso) e a
angiografia são invariavelmente normais, quando realiza-
das fora de um episódio. Os exames de imagem durante os
episódios podem mostrar um atraso na perfusão sem
aumento da difusão e um estreitamento das artérias cere-
brais. Também foi descrito um edema da substância cin-
zenta e reforço dos sulcos num único doente. Os estudos
microbiológicos têm sido uniformemente normais. A EEG
e o SPECT podem mostrar áreas focais anormais consis-
tentes com os défices neurológicos focais.
A maior partes dos doentes com esta síndrome não têm

história pregressa de enxaqueca. O médico deve ponderar
outras hipóteses de diagnóstico que possam partilhar
algumas das características, nomeadamente a 1.2.3
Enxaqueca Hemiplégica (embora as mutações do gene
CACNA1A, que causa a 1.2.3.1.1 Enxaqueca Hemiplégica
Familiar tipo I (FHM1), tenham sido excluídas em vários
doentes com a 7.3.5 Síndrome de cefaleia e défices neuroló-
gicos transitórios com linfocitose do LCR, neuroborreliose,
neurossífilis, micoplasma, aracnoidites granulomatosas e
neoplásicas, encefalites e vasculites do SNC.

7.4 Cefaleia atribuída a neoplasia
intracraniana
Descrição:

Cefaleia causada por neoplasia intracraniana.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Foi feito o diagnóstico de neoplasia intracraniana
C. Existe evidência de causalidade demonstrada por, pelo
menos, um dos seguintes:
1. a cefaleia ocorre em relação temporal com a neopla-
sia intracraniana, ou leva ao seu diagnóstico

2. a cefaleia agrava-se em estreita relação temporal
com o agravamento da neoplasia

3. a cefaleia melhorou significativamente em relação
temporal com o tratamento bem-sucedido da neo-
plasia intracraniana

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

7.4.1 Cefaleia atribuída a neoplasia
intracraniana
Descrição:

Cefaleia geralmente progressiva, pior de manhã e agra-
vada por manobras de Valsalva, causada por um ou mais
tumores intracranianos com efeito de massa.
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Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Foi demonstrada uma neoplasia intracraniana com
efeito de massa

C. Existe evidência de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia ocorre em relação temporal com a neopla-
sia intracraniana, ou leva ao seu diagnóstico

2. qualquer um ou os dois dos seguintes
a) a cefaleia agrava-se em estreita relação temporal
com o agravamento da neoplasia

b) a cefaleia melhorou significativamente em rela-
ção temporal com o tratamento bem-sucedido da
neoplasia intracraniana

3. a cefaleia tem pelo menos uma das três característi-
cas seguintes:
a) progressiva
b) pior de manhã ou após uma sesta durante o dia
c) agravada com as manobras de Valsalva

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-
3 beta.

7.4.1.1 Cefaleia atribuída a quisto coloide do terceiro
ventrículo
Descrição:

Cefaleia causada por um quisto coloide do III ventrícu-
lo, que se apresenta caracteristicamente por crises recor-
rentes de cefaleia de tipo explosivo e perturbação do esta-
do de consciência ou mesmo perda de conhecimento.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Foi demonstrado um quisto coloide do terceiro ventrí-
culo

C. Existe evidência de causalidade demonstrada pelos
dois seguintes:
1. a cefaleia ocorre em relação temporal com o desen-
volvimento do quisto coloide ou leva ao seu diagnós-
tico

2. qualquer um ou os dois seguintes:
a) a cefaleia é recorrente, com início explosivo e
acompanha-se de obnubilação da consciência ou
perda de conhecimento

b) a cefaleia melhora significativamente em relação
temporal com o tratamento bem-sucedido do
quisto coloide

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-
3 beta.

Comentário:

A grande maioria dos quistos coloides do terceiro ven-
trículo é assintomática e a sua descoberta é casual.
Contudo, a sua posição imediatamente adjacente ao bura-
co de Monro pode, ocasionalmente, resultar numa hidro-
cefalia obstrutiva aguda, causando uma cefaleia com iní-
cio explosivo e alteração do nível de consciência. Esta
forma de apresentação muito característica deve levar a
um rápido diagnóstico já que a 7.4.1.1 Cefaleia atribuída a

quisto coloide do terceiro ventrículo constitui uma emer-
gência neurocirúrgica.

7.4.2 Cefaleia atribuída a meningite
carcinomatosa
Descrição:

Cefaleia causada por meningite carcinomatosa, geral-
mente acompanhada por sinais de encefalopatia e/ou
parésias de pares cranianos.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Demonstrou-se a existência de meningite carcinomato-
sa (na existência de uma neoplasia sistémica que se
sabe poder causar meningite carcinomatosa)

C. Existe evidência de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia ocorre em relação temporal com o desen-
volvimento da meningite carcinomatosa

2. qualquer um ou os dois seguintes:
a) a cefaleia agravou-se em estreita relação 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. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-
3 beta.

7.4.3 Cefaleia atribuída a hiper ou
hipossecreção hipotalâmica ou hipofisária
Descrição:

Cefaleia causada por um adenoma da hipófise, haven-
do hiper ou hipossecreção hipotalâmica ou hipofisária,
geralmente acompanhada por desregulação da tempera-
tura, alteração do estado emocional e/ou perturbação do
apetite ou sede. A cefaleia desaparece com o tratamento
da doença subjacente.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Existe hiper ou hipossecreção hipotalâmica ou hipofisá-
ria (incluindo níveis elevados de prolactina, de hormo-
na de crescimento (GH) e/ou de hormona adrenocorti-
cotrófica (ACTH), associadas a adenoma da hipófise

C. Existe evidência de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia ocorre em relação temporal com o início da
hiper ou hipossecreção hipotalâmica ou hipofisária

2. qualquer um ou os dois seguintes:
a) a cefaleia agravou-se concomitantemente com o
agravamento da hiper ou hipossecreção hipotalâ-
mica ou hipofisária

b) a cefaleia melhorou concomitantemente com a
melhoria da hiper ou hipossecreção hipotalâmica
ou hipofisária

3. a cefaleia associa-se a, pelo menos, um dos seguintes:
a) alteração da temperatura corporal
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b) alteração do estado emocional

c) alteração da sede e/ou apetite

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta.

7.5 Cefaleia atribuída a injeção
intratecal
Descrição:

Cefaleia sentida tanto na posição de pé como em decú-

bito, causada por/ e no período de 4 dias após uma injeção

intratecal e desaparecendo até 14 dias depois.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C

B. Foi feita uma injeção intratecal

C. Existe evidência de causalidade demonstrada por, pelo

menos, dois dos seguintes:

1. a cefaleia apareceu no período de 4 dias após a inje-

ção intratecal

2. a cefaleia melhorou significativamente em 14 dias

após a injeção intratecal

3. existem sinais de irritação meníngea

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta.

Comentários:

A cefaleia aparece nos primeiros 4 dias após a injeção

intratecal e está presente tanto em ortostatismo como em

decúbito.

Quando a cefaleia persiste para além dos 14 dias,

devem ser considerados outros diagnósticos, tais como

7.2.2 Cefaleia por fístula de LCR,meningite ou doença lep-

tomeníngea.

7.6 Cefaleia atribuída a crise epilética
Codificada noutro local:

A associação 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 é 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 rolândica benigna e a epilepsia corti-

co-reticular com crises de ausências, será 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 perturbação cerebral espe-

cífica (MELAS, por exemplo), a cefaleia é codificada por

essa perturbação. Quando a crise epilética ocorre durante

ou imediatamente após a aura da enxaqueca (   -

 migralepsia”), é codificada como 1.4.4 Crise epilética

desencadeada na aura da enxaqueca.

Descrição:

Cefaleia causada por uma crise epilética, ocorrendo

durante e/ou após uma crise e desaparecendo esponta-

neamente em horas ou até 3 dias.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. O doente tem ou teve recentemente uma crise epilética
C. Existe evidência de causalidade demonstrada pelos
dois seguintes:
1. a cefaleia aparece simultaneamente com o início da
crise

2. a cefaleia desaparece espontaneamente após a crise
ter terminado

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentário:

A cefaleia pré-ictal foi analisada num pequeno estudo
de 11 doentes com epilepsia focal intratável. 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.
São necessários mais estudos para estabelecer a existência
de cefaleia pré- ictal e determinar a sua prevalência e
características clínicas em doentes com epilepsia parcial e
generalizada.

7.6.1 Hemicrânia epilética
Descrição:

A cefaleia ocorre durante uma crise parcial, ipsilateral à
descarga epilética e desaparecendo imediatamente depois
ou pouco depois da crise ter terminado.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. O doente teve recentemente uma crise epilética parcial
C. Existe evidência de causalidade demonstrada pelos
dois seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se simultaneamente com o
início da crise epiletica parcial

2. qualquer um ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia melhorou significativamente imediata-
mente após a crise epiletica ter terminado

b) a cefaleia é ipsilateral ao da descarga ictal
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

7.6.2 Cefaleia pós-ictal
Descrição:

Cefaleia causada por e ocorrendo dentro de 3 horas
após uma convulsão epilética e revertendo espontanea-
mente dentro de 72 horas o termino da convulsão.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. O doente teve recentemente uma crise epilética parcial
ou generalizada

C. Existe evidência de causalidade demonstrada pelos
dois seguintes:
1. a cefaleia surgiu no intervalo de 3 horas após o fim da
crise epilética

2. a cefaleia desapareceu até 72 horas após o fim da
crise epilética
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D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentário:

A 7.6.2 Cefaleia pós-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. É mais frequente em epilepsia com crises gene-
ralizadas tónico-clónicas do que com outro tipo de crises.

7.7 Cefaleia atribuída a malformação
de Chiari tipo I (MCI)
Descrição:

Cefaleia causada por malformação de Chiari tipo I,
geralmente occipital ou suboccipital, de curta duração
(menos de 5 minutos) e desencadeada pela tosse ou outras
manobras de tipo Valsalva. A cefaleia desaparece depois
do tratamento bem-sucedido da malformação de Chiari. 

Critérios de diagnóstico:

A. A cefaleia preenche o critério C
B. Foi demonstrada uma malformação de Chiari tipo
(MCI)1

C. Existe evidência de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. qualquer um ou os dois seguintes:
a) a cefaleia apareceu em relação temporal com a
MCI

b) a cefaleia desapareceu até 3 meses após o trata-
mento bem-sucedido da MCI

2. a cefaleia tem, pelo menos, uma das três característi-
cas seguintes:
a) é desencadeada pela tosse ou outra manobra de
Valsalva

b) tem uma localização occipital ou suboccipital
c) dura < 5 minutos

3. a cefaleia associa-se a outros sintomas e/ou sinais
clínicos de disfunção do tronco cerebral, cerebelo,
pares cranianos ou medula cervical

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta2.

Notas:

1. O diagnóstico de malformação de Chiari implica que
haja uma descida das amígdalas cerebelosas de 5 mm
ou uma descida das amígdalas cerebelosas de 3 mm no
sentido caudal mais compressão do espaço subaracnoi-
deu na junção crânio-cervical demonstrada pela com-
pressão dos espaços de LCR posteriores e laterais ao
cerebelo, ou redução da altura supra-occipital, ou
aumento da inclinação da tenda do cerebelo ou defor-
mação do bolbo.

2. Os doentes com hipotensão intracraniana espontânea
secundária e fístula de LCR podem ter uma descida das
amígdalas secundárias e MCI. Estes doentes também
podem ter cefaleia desencadeada pela tosse e pelas
manobras de Valsalva (e são corretamente codificados
como 7.2.3 Cefaleia atribuída a hipotensão intracrania-

na espontânea do LCR). No entanto, em todos os doen-

tes que se apresentem com cefaleia e MCI, deve ser

excluída uma fístula de LCR.

Comentários:

A 7.7 Cefaleia atribuída a malformação de Chiari tipo I

(MCI) é, do ponto de vista descritivo, semelhante à 4.1

Cefaleia primária da tosse com a exceção de ter uma maior

duração (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 herniação

amigdalina de pelo menos 5 mm em 0,7% da população. O

contexto clínico de MCI1 é importante já que muitas destas

pessoas podem ser assintomáticas. Algumas pessoas têm

sintomas “de tipo Chiari” com uma herniação amigdalina

cerebelosa mínima, enquanto outras podem ser assinto-

máticas com herniações grandes. Não há uma correlação

entre o grau da herniação e a gravidade da cefaleia ou o

nível da incapacidade nos doentes que vêm à consulta.

Recomenda-se uma adesão rígida aos critérios acima des-

critos antes de uma intervenção cirúrgica, a fim de evitar

uma cirurgia desnecessária que possa ter potencialmente

um grau de morbilidade.

Estes critérios de 7.7 Cefaleia atribuída a malformação

de Chiari tipo I (MCI1) necessitam ser validados. São

necessários estudos prospetivos com resultados cirúrgicos

a longo prazo.

7.8 Cefaleia atribuída a outra doença
intracraniana não vascular
Descrição:

Cefaleia causada por outra perturbação intracraniana

não vascular diferente das já descritas.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C

B. Foi demonstrada uma doença intracraniana não vascu-

lar, capaz de causar cefaleia, para além das já descritas

C. Existe evidência de causalidade demonstrada por, pelo

menos, dois dos seguintes:

1. a cefaleia ocorre em relação temporal com o início da

doença intracraniana não vascular

2. qualquer um ou os dois seguintes:

a) a cefaleia apareceu ou piorou significativamente a

par do agravamento da doença intracraniana não

vascular

b) a cefaleia melhorou concomitantemente com a

melhoria da doença intracraniana não vascular

3. a cefaleia tem características típicas da doença intra-

craniana não vascular

4. existe outra evidência de causalidade

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta.
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8. Cefaleia atribuída a uma
substância ou à sua privação
8.1 Cefaleia atribuída ao uso ou exposição a uma subs-

tância 

8.1.1 Cefaleia provocada por dador de óxido nítrico (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 monóxido de carbono

(CO)

8.1.4 Cefaleia provocada por álcool

8.1.4.1 Cefaleia imediata provocada por álcool

8.1.4.2 Cefaleia tardia provocada por álcool

8.1.5 Cefaleia provocada por alimentos e/ou aditivos 

8.1.5.1 Cefaleia provocada por glutamato monos-

sódico

8.1.6 Cefaleia provocada por cocaína

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 peptídeo 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 atribuída a agente vasopressor exógeno

agudo.

8.1.10 Cefaleia atribuída ao uso ocasional de medica-

ção não indicada para as cefaleias.

8.1.11 Cefaleia atribuída ao uso prolongado de medi-

cação não indicada para as cefaleias.

8.1.12 Cefaleia atribuída a hormona exógena

8.1.13 Cefaleia atribuída ao uso ou exposição a outra

substância

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 ácido acetil-

salicílico

8.2.3.3 Cefaleia por uso excessivo de outro fárma-

co anti-inflamatório não esteroide (AINE)

8.2.4 Cefaleia por uso excessivo de opioides

8.2.5 Cefaleia por uso excessivo de associações de

analgésicos

8.2.6 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos de

classes farmacológicas múltiplas, não havendo

excesso do seu uso individual.

8.2.7 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos

atribuída ao uso excessivo não confirmado de

classes farmacológicas múltiplas

8.2.8 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos

atribuída a outra medicação

8.3 Cefaleia atribuída a privação de substância

8.3.1 Cefaleia por privação de cafeína

8.3.2 Cefaleia por privação de opioides
8.3.3 Cefaleia por privação de estrogénios
8.3.4 Cefaleia atribuída a privação de outras substân-

cias de uso crónico 

Classificada noutro local:

7.1.2 Cefaleia atribuída a hipertensão intracraniana
secundária a causa metabólica, tóxica ou hormonal; 7.3.2
Cefaleia atribuída a meningite assética (não infeciosa).

Comentário geral
Cefaleia primária, secundária ou ambas?

Quando uma nova cefaleia ocorre, pela primeira vez, em
estreita relação temporal com a exposição ou a privação de
uma substância, é codificada como uma cefaleia secundá-
ria, atribuída ao uso ou à privação dessa substância. Isto
continua verdade, quando a nova cefaleia tem as caracte-
rísticas de qualquer uma das cefaleias primárias classifica-
das na Parte 1 do ICHD-3 beta. Quando uma cefaleia pree-
xistente com as características de uma cefaleia primária se
torna crónica ou piora significativamente (a frequência
e/ou intensidade aumentam duas ou mais vezes), em
estreita relação temporal com a exposição ou a privação de
uma substância, tanto o diagnóstico da cefaleia inicial
como o diagnóstico de 8. Cefaleia atribuída a uma substân-
cia ou à sua privação (ou um dos seus subtipos) devem ser
dados, desde que haja clara evidência de que a exposição
ou a privação da referida substância causa cefaleias.

Introdução 
Os doentes com 1. Enxaqueca são fisiológica e talvez

psicologicamente hiperreactivos a uma variedade de estí-
mulos internos e externos. O álcool, alimentos e aditivos
alimentares, bem como a ingestão e a suspensão de subs-
tâncias químicas e fármacos, todos foram relatados como
desencadeantes ou ativadores da enxaqueca em indiví-
duos suscetíveis. A associação é frequentemente baseada
em descrições de casos isolados e relatos de reações adver-
sas a medicamentos. O facto de estes estímulos estarem
associados à cefaleia não prova a relação causal, nem eli-
mina a necessidade de se considerarem outras etiologias.
Uma vez que são eventos comuns que surgem com fre-
quência, a associação entre a cefaleia e a exposição a uma
substância pode ser mera coincidência. A cefaleia pode
ocorrer por acaso. A cefaleia pode ser o sintoma de uma
doença sistémica e os medicamentos utilizados para tratar
tal condição podem estar associados à cefaleia. Em ensaios
com fármacos para tratamento agudo da enxaqueca, a
cefaleia, bem como os sintomas associados, é listada como
uma reação adversa ao medicamento, a despeito de ser um
sintoma da alteração tratada e não o resultado do trata-
mento. Algumas alterações podem predispor à cefaleia
associada ao uso de medicamentos. Isoladamente, nem a
medicação nem a alteração poderiam gerar a cefaleia. 
Os critérios gerais para as cefaleias descritas aqui são:

A. Cefaleia preenchendo o critério C
B. Ocorreu o uso ou exposição a uma substância conheci-
da como sendo capaz de causar cefaleia
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C. Evidência causal demonstrada por dois dos critérios
seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o
uso ou exposição à substância

2. a cefaleia melhorou significativamente ou desapare-
ceu após a remoção da substância

3. a cefaleia tem características típicas do uso ou expo-
sição à substância

4. existe outra evidência da relação causal
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

8.1 Cefaleia atribuída ao uso ou
exposição a uma substância
Descrição:

Cefaleia causada pelo uso ou exposição a uma substân-
cia, com início imediato ou em horas.

Comentários:

8.1 Cefaleia atribuída ao uso ou exposição a uma subs-
tância pode ser causado por uma substância tóxica, como
um efeito indesejado de uma substância em uso terapêu-
tico normal ou em estudos experimentais. 
A cefaleia como um evento adverso tem sido descrita

com muitos fármacos, muitas vezes apenas como um
reflexo da prevalência muito alta da cefaleia. Somente,
quando a cefaleia ocorre mais frequentemente após a
substância ativa do que após o placebo, em estudos con-
trolados, duplamente ocultos, se pode considerar a cefa-
leia como uma reação adversa verdadeira. O desenho,
duplamente oculto, também pode ser usado experimen-
talmente para estudar a relação entre os efeitos da medi-
cação e a cefaleia. Em alguns casos, como, por exemplo,
com os dadores de óxido nítrico, estes estudos levaram ao
entendimento mais profundo dos mecanismos da neuro-
transmissão envolvidos nas cefaleias primárias. 
Em geral, as pessoas com 1. Enxaqueca são muito mais

suscetíveis a tais cefaleias do que os outros indivíduos e o
mesmo pode ser verdade para as pessoas com 2. Cefaleias
do tipo tensão ou 3.1. Cefaleias em salvas. Algumas subs-
tâncias, como os dadores de NO e a histamina, induzem
uma cefaleia imediata em voluntários normais ou em
indivíduos com enxaqueca. Porém, atualmente, está claro
que os doentes com cefaleias primárias também desen-
volvem uma cefaleia tardia, uma a várias horas após a eli-
minação total da substância indutora do sangue.
Conhecer os potenciais efeitos indutores de cefaleia de

substâncias de uso clínico é importante para caracterizar
essas substâncias de forma apropriada. Associações tais
como o álcool e dissulfiram podem causar cefaleia, embo-
ra isoladamente não a causem. 
Paradoxalmente, a cefaleia sentida pela maioria das

pessoas, após a ingestão de grande quantidade de álcool,
pode ser um fator positivo, uma vez que ajuda a evitar o
uso excessivo do mesmo.
Substâncias que causam cefaleia pelos seus efeitos

tóxicos, tais como o monóxido de carbono, não podem ser
estudadas experimentalmente e a relação causal entre

exposição e cefaleia tem assim de ser demonstrada através
de casos clínicos, onde a substância tiver sidoi usada aci-
dentalmente ou com objetivos suicidas.

8.1.1 Cefaleia provocada por dador de óxido
nítrico (NO)
Descrição: 

Cefaleia causada, imediatamente ou após algum
tempo, pela exposição aguda a um dador de óxido nítrico.

Comentários:

8.1.1 Cefaleia provocada por dador de óxido nítrico
(NO) é tipicamente fronto-temporal e pulsátil. 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 sódio, 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 diagnóstico da 1.1 Enxaqueca sem aura. Em indi-
víduos com 2.3. Cefaleias do tipo tensão crónicas, tem sido
demonstrado que a TNG causa uma cefaleia tardia com as
características de 2. Cefaleia do tipo tensão (o efeito é des-
conhecido nos indivíduos com 2.1 Cefaleias do tipo tensão
pouco frequentes ou 2.2 Cefaleias do tipo tensão frequen-
tes). Estas cefaleias tardias surgem, em média, 5-6 h após a
exposição. Doentes com 3. Cefaleias em salvas desenvol-
vem cefaleias tardias apenas durante os períodos de salva;
a TNG induz habitualmente um ataque de cefaleias em
salva 1-2 h após a sua ingestão. 
A cefaleia é um efeito secundário do uso terapêutico da

nitroglicerina. Com o seu uso crónico, a tolerância desen-
volve-se dentro de uma semana e a cefaleia causada pela
TNG desaparece na maioria dos doentes, nesse período.
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 duração que a
TNG, devido à libertação lenta de óxido nítrico.

8.1.1.1 Cefaleia imediata provocada por dador de NO
Termos previamente utilizados:

Cefaleia associada à nitroglicerina, cefaleia da dinami-
te, cefaleia do cachorro-quente.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios de C
B. Ocorreu absorção de um dador de NO
C. Evidência de causalidade demonstrada por todos os
seguintes critérios:
1. a cefaleia desenvolveu-se na primeira hora após a
absorção do dador de NO

2. a cefaleia desaparece dentro de uma hora após o fim
da libertação de NO

3. a cefaleia tem, pelo menos, uma das seguintes quatro
características:
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a. bilateral

b. intensidade ligeira a moderada

c. pulsátil

d. agravada pela atividade física

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta.

8.1.1.2 Cefaleia tardia provocada por dador de NO

Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia numa pessoa que sofra de uma cefaleia primá-

ria, com as características dessa cefaleia primária e

preenchendo o critério C 

B. Houve absorção de um dador de NO

C. Evidência de causalidade demonstrada por ambos os

critérios seguintes:

1. a cefaleia aparece em 2-12 h, após a exposição ao

dador de NO, e desaparece após a eliminação sanguí-

nea do NO

2. a cefaleia desaparece nas 72 h após a exposição

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da CHD-3

beta.

8.1.2 Cefaleia provocada por inibidor da
fosfodiesterase (FDE)
Descrição:

Cefaleia causada pela ingestão de um inibidor da fosfo-

diesterase, desaparecendo espontaneamente em 72 horas.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C 

B. Ingestão de uma única dose de inibidor da FDE

C. Evidência de causalidade demonstrada por todos os

seguintes critérios:

1. a cefaleia aparece até 5 horas após a ingestão do ini-

bidor da FDE

2. a cefaleia desaparece dentro de 72 horas após o iní-

cio

3. a cefaleia tem, pelo menos, uma das seguintes quatro

características:

a) bilateral

b) intensidade ligeira a moderada

c) pulsátil

d) agravada pela atividade física

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico ICHD-3

beta.

Comentário:

As fosfodiesterases (FDEs) são enzimas que hidrolisam

o GMPc e o AMPc. Os inibidores da FDE-5, sildenafil e

dipiridamol, aumentam os níveis de GMPc e/ou AMPc são

os únicos componentes desse grupo estudados formal-

mente. A cefaleia resultante tem habitualmente as carac-

terísticas de cefaleia do tipo tensão, mas em doentes com

1. Enxaqueca (que devem ser avisados deste efeito secun-

dário) tem as características de 1.1 Enxaqueca sem aura.

8.1.3 Cefaleia provocada por monóxido de
carbono (CO)
Termo previamente utilizado:

Cefaleia dos trabalhadores de depósitos ou armazéns.

Descrição:

Cefaleia causada pela exposição ao monóxido de car-
bono, desaparecendo espontaneamente nas 72 horas após
a sua eliminação.

Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia bilateral preenchendo os critérios C
B. Exposição ao monóxido de carbono (CO)
C. Evidência de causalidade demonstrada por todos os cri-
térios seguintes:
1. a cefaleia aparece até 12 horas após a exposição ao CO
2. a intensidade da cefaleia varia com a gravidade da
intoxicação pelo CO

3. a cefaleia desaparece dentro de 72 horas após a eli-
minação do CO

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentários:

Tipicamente, níveis de carboxihemoglobina de 10-20%
causam uma cefaleia ligeira sem sintomas gastrintestinais
ou neurológicos, níveis de 20-30% causam uma cefaleia
moderada, pulsátil e com irritabilidade, e níveis de 30-40%
causam uma cefaleia intensa com náusea, vómitos e visão
turva. Com níveis acima de 40%, a cefaleia não é habitual-
mente uma queixa, porque há alteração da consciência.
Não existem bons estudos a respeito dos efeitos a longo

prazo da intoxicação pelo CO nas cefaleias, mas há alguma
evidência da ocorrência de cefaleias crónicas após a into-
xicação com o CO.

8.1.4 Cefaleia provocada por álcool
Descrição:

Cefaleia causada imediatamente ou após algum tempo
pela ingestão de álcool (habitualmente na forma de bebi-
das alcoólicas).

8.1.4.1 Cefaleia imediata provocada por álcool 
Termo previamente utilizado:

Cefaleia do cocktail.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C
B. Houve ingestão de álcool
C. Evidência de causalidade demonstrada por todos os cri-
térios seguintes:
1. a cefaleia desenvolve-se dentro de três horas após a
ingestão de álcool

2. a cefaleia desaparece em 72 horas após o fim da
ingestão de álcool

3. a cefaleia tem, pelo menos, uma das três característi-
cas seguintes:
a) bilateral
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b) pulsátil
c) agravada pela atividade física

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD 3
beta.

Comentários:

A dose efetiva de álcool para causar 8.1.4.1 Cefaleia
imediata provocada por álcool é variável e pode ser muito
pequena em indivíduos com 1. Enxaqueca (os quais nou-
tras ocasiões podem tolerar tão bem o álcool como os
indivíduos sem enxaqueca). 8.1.4.1 Cefaleia imediata pro-
vocada por álcool é muito mais rara que a 8.1.4.2 Cefaleia
tardia provocada por álcool.

8.1.4.2 Cefaleia tardia provocada por álcool 
Termo previamente utilizado:

Cefaleia de ressaca.

Descrição:

Cefaleia causada, após um período de horas, pela
ingestão de álcool (habitualmente na forma de bebidas
alcoólicas). Desaparece espontaneamente em 72 horas.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C
B. Houve ingestão de álcool
C. Evidência de causalidade demonstrada por todos os cri-
térios seguintes:
1. a cefaleia desenvolve-se dentro de 5-12 horas após a
ingestão de álcool

2. a cefaleia desaparece em 72 horas após o seu início
3. a cefaleia tem, pelo menos, uma das três característi-
cas seguintes:
a) bilateral
b) pulsátil
c) agravada pela atividade física

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Comentários:

8.1.4.2 Cefaleia tardia provocada por álcool é um dos
tipos mais comuns de cefaleia secundária. Não está claro
se, além do álcool, substâncias adicionais desempenham
algum papel, tais como a nicotina no fumo do tabaco, a
qual é frequentemente inalada em simultâneo com a
ingestão do álcool. Não está ainda esclarecido se esta cefa-
leia tardia é um efeito tóxico ou a manifestação 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 específico ou um aditivo é codificada no subtipo apro-
priado de 1. Enxaqueca.

Descrição:

Cefaleia causada pela ingestão de um alimento ou um
aditivo contendo uma ou mais substâncias específicas,
que podem não ser identificadas, mas às quais o doente é
sensível.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C
B. Ingestão de um alimento ou aditivo contendo uma ou
mais substâncias específicas, não necessariamente
identificadas, mas capazes de causarem cefaleia em
doentes sensíveis

C. Evidência de causalidade demonstrada por todos os cri-
térios seguintes:
1. a cefaleia aparece dentro de 12 horas após a ingestão
do alimento ou aditivo

2. a cefaleia desaparece dentro de 72 horas após a
ingestão do alimento ou aditivo

3. a cefaleia tem, pelo menos, uma das quatro caracte-
rísticas seguintes:
a) bilateral
b) intensidade ligeira a moderada
c) pulsátil
d) agravada pela atividade física

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentário:

O glutamato monossódico, que é uma causa bem esta-
belecida de cefaleia, tem uma codificação separada (abai-
xo). A feniletilamina, a tiramina e o aspartato têm sido res-
ponsabilizados, mas a sua capacidade de provocar cefaleia
não está suficientemente comprovada.

8.1.5.1 Cefaleia provocada por glutamato
monossódico (GMS)
Termo previamente utilizado:

Síndrome do restaurante chinês.

Codificado noutro local:

Uma crise de enxaqueca desencadeada pela ingestão
de glutamato monossódico é codificada no subtipo apro-
priado de 1. Enxaqueca.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C
B. Houve ingestão de glutamato monossódico (GMS)
C. Evidência de causalidade demonstrada por todos os cri-
térios seguintes:
1. a cefaleia aparece dentro de 1 hora após a ingestão de
GMS

2. a cefaleia desaparece dentro de 72 horas após a
ingestão de GMS 

3. a cefaleia tem, pelo menos, uma das cinco caracterís-
ticas seguintes:
a) bilateral
b) intensidade ligeira a moderada
c) pulsátil
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d) associada a rubor da face, pressão na face e no
tórax, sensação de ardor no pescoço, ombros
e/ou tórax, tonturas e desconforto abdominal.

e) agravada pela atividade física
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-
3 beta.

Comentário:

8.1.5.1 Cefaleia provocada por glutamato monossódico
(GMS) é tipicamente em pressão/aperto ou ardor, mas
pode ser pulsátil nos doentes com 1. Enxaqueca. Associa-
se habitualmente a ruborização da face, a pressão na face
e tórax, a sensação de ardor no pescoço, ombros e/ou
tórax, tonturas e desconforto abdominal.

8.1.6 Cefaleia provocada por cocaína
Descrição:

Cefaleia causada pelo uso de cocaína por qualquer via
de administração.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C
B. A cocaína foi administrada por qualquer via 
C. Evidência de causalidade demonstrada por todos os cri-
térios seguintes:
1. a cefaleia aparece dentro de 1 hora após a adminis-
tração de cocaína

2. a cefaleia desaparece dentro de 72 horas após a
administração de cocaína

3. a cefaleia tem, pelo menos, uma das quatro caracte-
rísticas seguintes:
a) bilateral
b) intensidade ligeira a moderada
c) pulsátil
d) agravada pela atividade física

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-
3 beta.

Comentário:

As principais vias de administração da cocaína são a
oral (“mascar”/”chewing”), a intranasal (“inspirar”/”sni-
far”/”snorting”), a endovenoa (“chutar”/”mainlining”) e a
inalação (“fumar”/”smoking”).

8.1.7 Cefaleia provocada por histamina
Descrição:

Cefaleias causadas, imediatamente ou após algum
tempo, pela exposição aguda à histamina.

Comentários:

A histamina tem efeitos similares se administrada pela
via subcutânea, por inalação ou pela via endovenosa. O
mecanismo é mediado primariamente pelo recetor H1,
uma vez que é quase completamente bloqueado pela mepi-
ramina. A histamina causa uma cefaleia imediata na maio-
ria dos indivíduos, mas pode também causar uma cefaleia
tardia em doentes com enxaqueca, a qual preenche os cri-
térios de diagnóstico para 1.1 Enxaqueca sem aura. Em indi-

víduos com 2. Cefaleia do tipo tensão, a histamina pode cau-
sar uma cefaleia tardia que tem as características daquela
alteração. Estas cefaleias tardias ocorrem, em média, 5-6
horas após a exposição. Pessoas com 3. Cefaleias em salvas
desenvolvem cefaleias tardias com as características daque-
la alteração apenas durante os períodos das cefaleias em
salvas, habitualmente 1-2 horas após a exposição. 

8.1.7.1 Cefaleia imediata provocada por histamina

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C
B. Houve administração de histamina
C. Evidência de causalidade demonstrada por todos os cri-
térios seguintes:
1. a cefaleia aparece dentro de 1 hora após a absorção
de histamina

2. a cefaleia desaparece dentro de 1 hora após o fim da
absorção da histamina 

3. a cefaleia tem, pelo menos, uma das quatro caracte-
rísticas seguintes:
a) bilateral
b) intensidade ligeira a moderada
c) pulsátil
d) agravada pela atividade física

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

8.1.7.2 Cefaleia tardia provocada por histamina

Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia, numa pessoa com uma cefaleia primária, com
as características deste tipo de cefaleia, preenchendo os
critérios C

B. Houve administração de histamina
C. Evidência de causalidade demonstrada por ambos os
critérios seguintes:
1. a cefaleia aparece dentro de 2-12 horas após a admi-
nistração de histamina

2. a cefaleia desaparece dentro de 72 hora após a admi-
nistração da histamina 

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

8.1.8 Cefaleia provocada pelo peptídeo
relacionado com o gene da calcitonina (CGRP)
Descrição:

Cefaleia surgida imediatamente ou algum tempo após
a exposição aguda ao peptídeo relacionado com o gene da
calcitonina (CGRP).

Comentários:

O peptídeo relacionado com o gene da calcitonina
(CGRP), administrado por infusão, causa uma cefaleia
imediata. Pode também causar uma cefaleia tardia em
doentes com enxaqueca, em média 5-6 horas após a expo-
sição, a qual preenche os critérios de diagnóstico 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 diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C

B. Houve administração do peptídeo relacionado com o

gene da calcitonina (CGRP)

C. Evidência de causalidade demonstrada por todos os cri-

térios seguintes:

1. a cefaleia aparece dentro de 1 hora após a absorção

do CGRP

2. a cefaleia desaparece dentro de 1 hora após o fim da

absorção do CGRP 

3. a cefaleia tem, pelo menos, uma das quatro caracte-

rísticas seguintes:

a) bilateral

b) intensidade ligeira a moderada

c) pulsátil

d) agravada pela atividade física

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-

3 beta.

8.1.8.2 Cefaleia tardia provocada pelo CGRP

Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia, numa pessoa com uma cefaleia primária, com

as características deste tipo de cefaleia, preenchendo os

critérios C

B. Houve administração do peptídeo relacionado com o

gene da calcitonina (CGRP)

C. Evidência de causalidade demonstrada por ambos os

critérios seguintes:

1. a cefaleia aparece dentro de 2-12 horas após a admi-

nistração do CGRP

2. a cefaleia desaparece dentro de 72 hora após o fim da

administração do CGRP 

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta.

8.1.9 Cefaleia atribuída a agente vasopressorr
exógeno agudo.
Descrição: 

Cefaleia surgida durante e causada por um aumento

agudo da tensão arterial, desencadeado por um agente

vasopressor exógeno.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C

B. Um aumento agudo da tensão arterial em consequência

da administração de um agente vasopressor exógeno

C. Evidência de causalidade demonstrada por ambos os

critérios seguintes:

1. a cefaleia surgiu dentro de uma hora após a adminis-

tração do agente vasopressor

2. a cefaleia desapareceu dentro das 72 horas após a

suspensão da administração do agente vasopressor

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta.

8.1.10 Cefaleia atribuída ao uso ocasional de
medicação não indicada para as cefaleias
Descrição: 

A cefaleia surge como um evento adverso agudo, após o
uso ocasional de medicação administrada não para tratar
cefaleias.

Critérios de diagnóstico:

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. Evidência de causalidade demonstrada por ambos os
critérios seguintes:
1. a cefaleia surgiu, dentro de minutos a horas, após a
administração da medicação

2. a cefaleia desapareceu dentro das 72 horas, após a
suspensão da administração da medicação

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentários:

8.1.10 Cefaleia atribuída ao uso ocasional de medicação
não indicada para as cefaleias tem sido relatada como um
evento adverso após o uso de uma grande variedade de fár-
macos. As substâncias seguintes estão mais frequentemen-
te incriminadas: atropina, digitálicos, dissulfiram, hidrala-
zina, imipramina, nicotina, nifedipina, nimodipina. 
As características da cefaleia não estão muito bem defi-

nidas na literatura, provavelmente dependem do fármaco,
mas na sua maioria são em peso, contínuas, difusas e com
intensidade moderada a grave.

8.1.11 Cefaleia atribuída ao uso prolongado de
medicação não indicada para as cefaleias
Codificada noutro local:

A cefaleia que surge como um evento adverso durante
a terapêutica hormonal é codificada como 8.1.12 Cefaleia
atribuída a hormona exógena. A cefaleia que surge como
uma complicação do uso excessivo e prolongado de medi-
cação usada para as crises de enxaqueca por uma pessoa
com cefaleias é codificada como 8.2 Cefaleia pelo uso
excessivo de medicação ou como um dos seus subtipos.

Descrição: 

A cefaleia surge como um evento adverso durante o uso
prolongado de medicação administrada para fins diferen-
tes do tratamento de cefaleias e nem sempre é reversível.

Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia presente em 15 ou mais dias por mês e que
cumpra o critério C

B. Uso prolongado de medicação administrada para fins
diferentes do tratamento de cefaleias

C. Evidência de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos critérios seguintes:
1. a cefaleia surgiu numa relação temporal com o início
da administração da medicação

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 redução da dose do medicamento

c) a cefaleia desapareceu com a suspensão da admi-
nistração do medicamento

3. é reconhecido que o uso prolongado do medicamen-
to pode causar cefaleia, pelo menos, em algumas
pessoas

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentários:

A dose e a duração da exposição 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 variável – se o
efeito for reversível.
8.1.11 Cefaleia atribuída ao uso prolongado de medica-

ção não indicada para as cefaleias pode ser o resultado de
um efeito farmacológico direto do medicamento, tal como
a vasoconstrição que produz hipertensão arterial grave ou
ser evento secundário, tal como a hipertensão intracrania-
na causada por medicamentos. Este último é uma compli-
cação reconhecida do uso prolongado de esteroides ana-
bolizantes, amidoara-a, carbonato de lítio, ácido nalidíxi-
co, terapêutica hormona tiroideia de substituição, tetraci-
clina e minociclina.

8.1.12 Cefaleia atribuída a hormona exógena
Descrição: 

Cefaleia como um evento adverso durante a adminis-
tração regular de hormonas exógenas, habitualmente para
contraceção ou como terapêutica hormonal de substitui-
ção.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia que cumpra o critério C
B. Administração regular de uma ou mais hormonas exó-
genas

C. Evidência de causalidade demonstrada por ambos os
critérios seguintes:
1. a cefaleia surge relacionada temporalmente com o
início da administração da hormona

2. um ou mais dos seguintes:
a) a cefaleia agravou significativamente após um
aumento da dose da hormona

b) a cefaleia melhorou significativamente ou desa-
pareceu após a redução da dose da hormona

c) a cefaleia desapareceu após o fim da administra-
ção da hormona

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-
3 beta.

Comentários:

O uso regular de hormonas exógenas, tipicamente para
a contraceção ou terapêutica hormonal de substituição,
pode ser associada ao aumento da frequência ou à enxa-

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 relação temporal com o uso regu-
lar da hormona exógena, deve ser codificada como 8.1.12
Cefaleia atribuída a hormona exógena. Quando a cefaleia
preexistente com as características duma cefaleia primá-
ria se torna crónica, ou piora significativamente (a fre-
quência e/ou a intensidade aumentam duas vezes ou
mais), em estreita relação temporal com o uso regular de
hormonas exógenas, tanto o diagnóstico inicial da cefa-
leia, como o diagnóstico 8.1.12 Cefaleia atribuída a hor-
mona exógena devem ser dados.
Quando uma mulher com 8.1.12 Cefaleia atribuída a

hormona exógena também tem 8.3.3 Cefaleia por privação
de estrogénios, ambos os diagnósticos devem ser atribuí-
dos.

8.1.13 Cefaleia atribuída ao uso ou exposição a
outra substância
Descrição:

Cefaleia causada e surgindo durante ou rapidamente
após o uso ou exposição a uma substância para além das
acima descritas, incluindo substâncias de plantas ou de ani-
mais, para além de substâncias orgânicas ou inorgânicas,
dadas por médicos ou não-médicos mas com fins medici-
nais, embora não licenciados como produtos medicinais.

Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia preenchendo o critério C
B. Exposição a uma substância para além das descritas
anteriormente

C. Evidência de causalidade demonstrada por ambos os
critérios seguintes:
1. a cefaleia aparece dentro de 12 horas de uso ou expo-
sição

2. a cefaleia desaparece dentro de 72 horas após a expo-
sição 

D. Não melhor explicada por outra diagnóstica ICHD-3
beta.

Comentários:

8.1.13 Cefaleia atribuída ao uso ou exposição a outra
substância inclui substâncias de plantas ou de animais,
para além de substâncias orgânicas ou inorgânicas, dadas
por médicos ou não-médicos, mas com fins medicinais,
embora não licenciados como produtos medicinais.
8.1.13 Cefaleia atribuída ao uso ou exposição a outra

substância tem sido relatada após exposição a uma varie-
dade de substâncias orgânicas e inorgânicas. As seguintes
substâncias são as mais implicadas:

Compostos inorgânicos: 

Arsénio, borato, brometo, cloreto, cobre, iodo,
chumbo, lítio, mercúrio, cloridrato de tolazolina.

Compostos orgânicos: 

Anilina, bálsamo, cânfora, dissulfureto de carbo-
no, tetracloreto de carbono, clordecona, EDTA, hep-
tacloro, sulfureto de hidrogénio, petróleo, álcoois de
cadeia longa, álcool metílico, metilbrometo, metil-
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cloreto, iodeto metilado, naftaleno, compostos orga-

nofosforados (paratião, piretróides).

As características de 8.1.13 Cefaleia atribuída ao uso ou

exposição a outra substância não estão bem definidas na

literatura, variando quase de certeza com o tipo de subs-

tância. Na sua maioria é uma cefaleia em peso, difusa,

contínua 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 medicação.

Codificado noutro local: 

Aos doentes, com uma cefaleia primária 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-ão ser atribuídos tanto este

diagnóstico como o da cefaleia preexistente. Aos doentes

que reúnam os critérios de 1.3 Enxaqueca crónica e de 8.2

Cefaleia por uso excessivo de medicamentos dever-lhes-ão

ser atribuídos ambos os diagnósticos.

Descrição:

Cefaleias, ocorrendo em 15 ou mais dias por mês, em

consequência do uso excessivo regular de medicação

aguda ou sintomática para a cefaleia (em 10 ou mais, ou 15

ou mais dias por mês, dependendo da medicação) por

mais de 3 meses. Habitualmente, mas não invariavelmen-

te, a cefaleia desaparece após a paragem do uso excessivo

do medicamento.

Comentário geral
Nos critérios apresentados para os vários subtipos de

cefaleia, o número de dias especificado para ser conside-

rado uso excessivo do medicamento está baseado na opi-

nião de peritos e não numa evidência formal.

Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleias ocorrendo em ≥ 15 dias por mês num doente

com uma cefaleia preexistente

B. Uso excessivo por mais de 3 meses de um ou mais fár-

macos que podem ser tomados para o tratamento

agudo e/ou sintomático da cefaleia1

C. Não melhor explicada por outro diagnóstico 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-

pos de 8.2.3 Cefaleia por uso excessivo de analgésicos
simples deve receber ambos os códigos. A exceção é,
quando há uso excessivo de associações de analgésicos,
a cefaleia deve, então, ser codificada como 8.2.5 Cefaleia
por uso excessivo de associações de analgésicos e não de
acordo com cada componente da associação fixa.
Doentes que usam múltiplos fármacos para o trata-
mento agudo ou sintomático das cefaleias, que, no seu
conjunto, constitui uso excessivo, embora, individual-
mente, não o seja, devem ser codificados como 8.2.6
Cefaleia por uso excessivo de medicamentos de classes
farmacológicas múltiplas, não havendo excesso do seu
uso individual.
Doentes que claramente usam excessivamente múltiplos
fármacos para o tratamento agudo ou sintomático das
cefaleias, mas que não conseguem descrever adequada-
mente os seus nomes e/ou quantidades, devem ser codi-
ficados como 8.2.7 Cefaleia por uso excessivo de medica-
mentos atribuída ao uso excessivo não confirmado de clas-
ses farmacológicas múltiplas, até que melhor informação
esteja disponível. Em quase todos estes casos, torna-se
necessário fazer um diário para o seguimento.

Comentários:

8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos é uma
interação entre um agente terapêutico usado de maneira
excessiva e um doente suscetível. Entre os que têm previa-
mente um diagnóstico de cefaleia primária, a maioria apre-
senta 1. Enxaqueca ou 2. Cefaleia do tipo tensão (ou ambas);
apenas uma minoria de doentes tem outros diagnósticos de
cefaleias primárias, tais como a 3.3 Cefaleia em salvas cróni-
ca ou 4.10 Cefaleia persistente diária desde o início.
O diagnóstico de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medica-

mentos é de extrema importância clínica. Aproximadamente
metade dos doentes com cefaleias em 15 ou mais dias por
mês, por mais de 3 meses, tem 8.2 Cefaleia por uso excessivo
de medicamentos. A evidência mostra que a maioria destes
doentes melhora após a suspensão da medicação usada em
excesso, bem como a sua resposta ao tratamento preventivo.
O simples aviso acerca das causas e consequências de 8.2
Cefaleia por uso excessivo de medicamentos é uma parte
essencial do esquema terapêutico. Uma brochura explicati-
va é com frequência tudo o que é necessário para prevenir
ou descontinuar o uso excessivo da medicação. A prevenção
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 adições a fármacos e a pontuação na
Severity of Dependence Scale (SDS) é um preditor signifi-
cativo de abuso de medicação nos doentes com cefaleias.

8.2.1 Cefaleias por uso excessivo de
ergotamina
Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia com os critérios de 8.2 Cefaleia por uso excessi-
vo de medicamentos

B. Ingestão regular de ergotamina em ≥ 10 dias/mês, de
forma regular por > 3 meses.
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Comentários:

A biodisponibilidade das ergotaminas é tão variável

que não é possível estabelecer uma dose mínima.

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 fármacos para o tratamento agudo ou

sintomático da cefaleia por mais de 3 meses, dever-lhe-ão

ser atribuídos os códigos aplicáveis.

8.2.2 Cefaleia por uso excessivo de triptanos
Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia com os critérios de 8.2 Cefaleia por uso excessi-

vo de medicamentos

B. Ingestão regular de um ou mais triptanos1, em qualquer

formulação, por ≥ 10 dias/mês, por > 3 meses.

Nota: 

1. O triptano será especificado entre parêntesis.

Comentários:

O uso excessivo de triptanos pode aumentar a frequên-

cia da enxaqueca, podendo conduzir a 1.3 Enxaqueca cró-

nica. A evidência 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 fármacos para o trata-

mento agudo ou sintomático da cefaleia por mais de 3

meses, dever-lhe-ão ser atribuídas todas as outras codifi-

cações aplicáveis.

8.2.3 Cefaleia por uso excessivo de
analgésicos simples
Comentário:

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) fár-

maco(s) para o tratamento agudo ou sintomático das cefa-

leias durante mais de 3 meses, dever-lhe-ão ser atribuídas

todas as outras codificações aplicáveis.

8.2.3.1 Cefaleia por uso excessivo de paracetamol
(acetaminofeno)
Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia com os critérios de 8.2 Cefaleia por uso exces-

sivo de medicação

B. Ingestão regular de paracetamol em ≥15 dias/mês por>

de 3 meses.

8.2.3.2 Cefaleia por uso excessivo de ácido
acetilsalicílico
Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia com os critérios de 8.2 Cefaleia por uso exces-

sivo de medicação

B. Ingestão regular de ácido acetilsalicílico em ≥ 15

dias/mês por > de 3 meses.

8.2.3.3 Cefaleia por uso excessivo de outro
fármaco anti-inflamatório não esteroide (AINE)
Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia com os critérios de 8.2 Cefaleia por uso excessi-
vo de medicação

B. Ingestão regular de um ou mais AINE1, que não seja o
ácido acetilsalicílico, em ≥ 15 dias/mês por > de 3 meses.

Nota:

1. O(s) AINE(s) deverá(ão), em regra, ser especificado(s)
entre parêntesis.

8.2.4 Cefaleia por uso excessivo de opioides
Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia com os critérios de 8.2 Cefaleia por uso excessi-
vo de medicação

B. Ingestão regular de um ou mais opioides1 em ≥10
dias/mês por> de 3 meses.

Nota:

1. O opioide deverá, em regra, ser especificado entre
parêntesis.

Comentários:

Estudos prospetivos indicam que os doentes que fazem
uso excessivo de opioides apresentam a maior taxa de
reincidência após a suspensão da substância.
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) fármaco(s)
para o tratamento agudo ou sintomático da cefaleia, por
mais de 3 meses, dever-lhe-á ser atribuído o (s) outro(s)
código(s) apropriado(s).

8.2.5 Cefaleia por uso excessivo de
associações de analgésicos1

Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia com os critérios de 8.2 Cefaleia por uso excessi-
vo de medicação

B. Ingestão regular de medicamentos com uma ou mais
associações de analgésicos1,2 em ≥ 10 dias/mês por > de
3 meses.

Notas: 

1. O termo associação de analgésicos é usado para as for-
mulações que associam fármacos de duas ou mais clas-
ses, cada uma com efeitos analgésicos ou atuando como
adjuvantes.

2. A associação de analgésicos deverá, em regra, ser espe-
cificada entre parêntesis.

Comentário:

Estão comercializadas muitas associações de analgési-
cos. Tendem a ser muito usadas pelas pessoas com cefa-
leias, estão com muita frequência implicadas na cefaleia
por uso excessivo de medicação. Por esta razão, a 8.2.5
Cefaleia por uso excessivo de associações de analgésicos tem
uma codificação separada.

3ª Edição – Tradução Portuguesa – 2014 CLASSIFICAÇÃO INTERNACIONAL DE CEFALEIAS 99



As associações, que, de modo mais comum, são usadas
excessivamente, são comprimidos associando analgésicos
simples combinados com opioides, butalbital e/ou cafeína.

8.2.6 Cefaleia por uso excessivo de
medicamentos de classes farmacológicas
múltiplas, não havendo excesso do seu uso
individual
Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia com os critérios de 8.2 Cefaleia por uso excessi-
vo de medicação

B. Ingestão regular de qualquer associação de ergotamina,
triptanos, analgésicos simples, AINEs e/ou opioides1

num total de ≥ 10 dias por mês por> de 3 meses sem uso
excessivo de qualquer um dos fármacos isolados ou da
classe farmacológica.2

Notas: 

1. Os fármacos ou classes farmacológicas deverão, em
regra, ser especificados entre parêntesis.

2. “Não haver uso excessivo de qualquer fármaco indivi-
dual ou apenas de classe farmacológica” significa que o
critério B não foi cumprido em qualquer um dos subti-
pos 8.2.1 – 8.2.5.

8.2.7 Cefaleia por uso excessivo de
medicamentos atribuída ao uso excessivo não
comprovado de múltiplas classes
farmacológicas
Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia com os critérios de 8.2 Cefaleia por uso excessi-
vo de medicação

B. Ambos os critérios seguintes:
1. ingestão regular de qualquer associação de ergota-
mina, triptanos, analgésicos simples, AINEs e/ou
opioides por ≥ 10 dias por mês por> de 3 meses sem
uso excessivo de qualquer um dos fármacos isolados
ou da classe farmacológica.

2. a identidade, quantidade e/ou perfil de uso ou abuso
(uso excessivo) destas classes de fármacos não pode
ser estabelecida com certeza.

Comentários: 

Doentes que claramente estão a usar em excesso múl-
tiplos medicamentos para o tratamento agudo ou sinto-
mático da cefaleia, mas que não conseguem determinar
com precisão o que estão a tomar, quanto e como, são
encontrados com frequência. 
Embora um diário de seguimento, feito ao longo de

várias semanas, possa dar esta informação, pode também
atrasar a suspensão do medicamento, a qual é claramente
necessária.

8.2.8 Cefaleia por uso excessivo de
medicamentos atribuída a outra medicação
Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia com os critérios de 8.2 Cefaleia por uso excessi-
vo de medicação

B. Uso excessivo regular, por ≥ 10 dias por mês por> de 3
meses, de um ou mais medicamentos para além dos
descritos anteriormente1 tomados para o tratamento
agudo ou sintomático da cefaleia.

Nota:

1. O(s) medicamento(s) deverá(ão), em regra, ser especifi-
cado(s) entre parêntesis.

8.3 Cefaleia atribuída a privação de
substância
Descrição:

Cefaleia seguindo-se a/e causada por privação da
exposição a um medicamento ou outra substância.

8.3.1 Cefaleia por privação de cafeína
Descrição:

Cefaleia, desenvolvendo-se nas 24 h, após o consumo
regular de mais de 200 mg de cafeína, por dia, e por mais
de 2 semanas, o qual foi interrompido. Desaparece espon-
taneamente em 7 dias, na ausência de mais consumo.

Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia cumprindo os critérios C.
B. Consumo de cafeína de> 200 mg/dia, por> duas sema-
nas e que é interrompido ou adiado.

C. Evidência de causalidade demonstrada por ambas as
condições seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se nas 24 h após a última
toma de cafeína.

2. presença de uma ou das duas condições seguintes:
a) a cefaleia é aliviada dentro de uma hora pela
ingestão de 100 mg de cafeína

b) a cefaleia desapareceu em 7 dias após a suspen-
são total de cafeína

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

8.3.2 Cefaleia por privação de opioides 
Descrição:

Cefaleia desenvolvendo-se nas 24h após o consumo
diário de opioide(s), por mais de 3 meses, o qual foi inter-
rompido. Desaparece espontaneamente em 7 dias na
ausência de mais consumo.

Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia cumprindo os critérios C.
B. Consumo diário de opioide (s) por mais de 3 meses, o
qual foi interrompido

C. Evidência de causalidade demonstrada por ambas as
condições seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se nas 24 h após a última
toma de opióide

2. presença de uma ou das duas condições seguintes:
a) a cefaleia é aliviada dentro de uma hora pela
ingestão de 100 mg de cafeína

b) a cefaleia desapareceu em 7 dias após a suspen-
são total de opióide

D. Não melhor explicada por diagnóstico ICHD-3 beta.
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8.3.3 Cefaleia por privação de estrogénios
Descrição:

Cefaleia ou enxaqueca, desenvolvendo-se em 5 dias
após o consumo diário de estrogénios exógenos por 3 ou
mais semanas, os quais foram interrompidos (habitual-
mente durante o intervalo sem “pílula” da contraceção
oral combinada ou a seguir a um período de terapêutica
de substituição ou de suplementação com estrogénios).
Desaparece espontaneamente dentro de 3 dias, na ausên-
cia de consumo.

Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia cumprindo os critérios C
B. Uso diário de estrogénios exógenos por ≥ 3 semanas, o
qual foi interrompido

C. Evidência de causalidade demonstrada por ambas as
condições seguintes:
1. a cefaleia ou enxaqueca desenvolveu-se nos 5 dias
após a última toma de estrogénio

2. a cefaleia ou enxaqueca desapareceu em 3 dias após
o seu início

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Comentário:

A privação de estrogénio após um período de uso desta
hormona (como, por exemplo, durante a interrupção
periódica do uso de contracetivos orais combinados ou de
terapia de substituição ou suplementação estrogénica)
pode induzir a cefaleia ou a enxaqueca.

8.3.4 Cefaleia atribuída a privação de outras
substâncias de uso crónico
Descrição: 

Cefaleia que se segue é causada pela suspensão de uma
substância ou medicação em uso crónico, para além das
referidas anteriormente.

Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia cumprindo os critérios C
B. Consumo diário de uma substância para além das des-
critas anteriormente por mais de 3 meses, o qual foi
interrompido

C. Evidência de causalidade demonstrada por ambas as
condições seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação tempo-
ral com a suspensão ou privação da substância con-
sumida

2. a cefaleia desapareceu em 3 meses após a suspensão
total do uso da substância

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentário:

Tem sido sugerido, embora sem evidência suficiente, que
a suspensão das seguintes substâncias usadas cronicamen-
te pode provocar cefaleias: corticosteroides, antidepressivos
tricíclicos, inibidores seletivos da recaptação de serotonina
(SSRI), anti-inflamatórios não esteroides (AINEs).
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9. Cefaleia atribuída a infeção
9.1 Cefaleia atribuída a infeção intracraniana

9.1.1 Cefaleia atribuída a meningite ou meningoence-

falite bacteriana

9.1.1.1 Cefaleia aguda atribuída a meningite ou

meningoencefalite bacteriana

9.1.1.2 Cefaleia crónica atribuída a meningite ou

meningoencefalite bacteriana

9.1.1.3 Cefaleia persistente atribuída a meningite

ou meningoencefalite bacteriana prévia

9.1.2 Cefaleia atribuída a meningite ou encefalite vírica

9.1.2.1 Cefaleia atribuída a meningite vírica

9.1.2.2 Cefaleia atribuída a encefalite vírica

9.1.3 Cefaleia atribuída a infeção intracraniana fúngi-

ca ou outra parasitária

9.1.3.1 Cefaleia aguda atribuída a infeção intracra-

niana fúngica ou outra parasitária

9.1.3.2 Cefaleia crónica atribuída a infeção intra-

craniana fúngica ou outra parasitária

9.1.4 Cefaleia atribuída abcesso cerebral

9.1.5 Cefaleia atribuída a empiema subdural

9.2 Cefaleia atribuída a infeção sistémica

9.2.1 Cefaleia atribuída infeção bacteriana sistémica

9.2.1.1 Cefaleia aguda atribuída a infeção bacte-

riana sistémica

9.2.1.2 Cefaleia crónica atribuída a infeção bacte-

riana sistémica

9.2.2 Cefaleia atribuída a infeção vírica sistémica

9.2.2.1 Cefaleia aguda atribuída a infeção vírica

sistémica

9.2.2.2 Cefaleia crónica atribuída a infeção vírica

sistémica

9.2.3 Cefaleia atribuída a outra infeção sistémica

9.2.3.1 Cefaleia aguda atribuída a outra infeção

sistémica

9.2.3.2 Cefaleia crónica atribuída a outra infeção

sistémica

Codificada noutro local:

As cefaleias atribuídas a infeções locais extracranianas

(tais como ouvidos, olhos e seios) são classificadas como

subtipos de 11. Cefaleia ou dor facial atribuída a perturba-

ção do crânio, pescoço, olhos, ouvidos, nariz, seios perina-

sais, dentes, boca ou outra estrutura facial ou cervical.

Comentário geral
Cefaleia primária, secundária ou ambas?

Quando uma cefaleia ocorre pela primeira vez em

estreita relação com uma infeção, é classificada como uma

cefaleia secundária a essa infeção. Isto é verdadeiro quan-

do a nova cefaleia tem as características de qualquer das

cefaleias primárias classificadas na Parte um da ICHD-3

beta. Quando uma cefaleia preexistente com as caracterís-

ticas de cefaleia primária se torna crónica, ou agrava signi-

ficativamente (a frequência e/ou a intensidade aumentam

duas vezes ou mais), em estreita relação temporal com

uma infeção, devem ser atribuídos ambos os diagnósticos,

o da cefaleia inicial e o diagnóstico de 9. Cefaleia Atribuída
a Infeção (ou um dos seus subtipos), desde que haja uma
boa evidência de que essa infeção possa causar a cefaleia.

Aguda, crónica ou persistente? 

9. Cefaleia Atribuída a Infeção é somente consequência
da infeção ativa se esta se resolver dentro de 3 meses após a
erradicação da infeção. Em alguns casos, dependendo do
agente patogénico, a infeção não pode ser efetivamente tra-
tada e permanece ativa. A cefaleia nestes casos pode não
diminuir, porque a causa mantém-se presente, e após 3
meses é referida como crónica. Por outro lado, em casos
raros, a infeção desaparece ou é erradicada mas a cefaleia
não regrediu. Após os 3 meses, esta cefaleia é denominada
persistente (condizente com as outras cefaleias secundárias).
Portanto, definiram-se subformas de cefaleia aguda e cróni-
ca atribuídas a infeção ativa ou recente, em alguns casos em
contraste com subformas persistentes de cefaleia pós-infe-
ciosa (ver por exemplo 9.1.1.1 Cefaleia aguda atribuída a
meningite bacteriana ou meningoencefalite, 9.1.1.2 Cefaleia
crónica atribuída a meningite bacteriana ou meningoencefa-

lite e 9.1.1.3 Cefaleia persistente atribuída a meningite ou
meningoencefalite bacteriana prévia). O objetivo é distinguir
e manter separados dois mecanismos causais, provavel-
mente diferentes e duas abordagens diferentes.

Introdução

A cefaleia constitui um acompanhamento comum de
infeções viricas sistémicas como a gripe. Também é
comum em septicémias e, mais raramente, pode acompa-
nhar outras infeções sistémicas.
Nas infeções intracranianas, a cefaleia é normalmente

o primeiro e o mais frequente sintoma encontrado. A
ocorrência de um novo tipo de cefaleia que é difusa, e
associada a sinais neurológicos focais e/ou alteração do
estado mental, a uma sensação geral de indisposição e/ou
febre deve direcionar a atenção para uma infeção intracra-
niana mesmo na ausência de rigidez da nuca.
Infelizmente, não há bons estudos prospetivos sobre as
cefaleias associadas com infeção intracraniana e os crité-
rios de diagnóstico de alguns dos subtipos de 9.1 Cefaleia
atribuída a infeção são parcialmente dependentes de con-
sensos entre especialistas (incluindo as opiniões de espe-
cialistas em neuro-infeção) quando não existe evidência. 
Os critérios gerais para este capítulo aderem tanto

quanto possível ao seguinte:
A. Cefaleia preenchendo o critério C
B. Foi diagnosticada uma infeção, ou sequela de infeção,
conhecida como sendo capaz de causar cefaleia 

C. Evidência de causalidade demonstrada pelo menos por
dois dos seguintes:
1. a cefaleia apareceu em relação temporal com o inicio
da infeção

2. um ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia agravou-se significativamente a par do
agravamento da infeção

b) a cefaleia melhorou significativamente ou desapare-
ceu a par da melhoria ou a da resolução da infeção
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3. a cefaleia tem as características típicas para a infeção
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

9.1 Cefaleia atribuída a infeção
intracraniana
Descrição:

Cefaleia de duração variável, e em raros casos persis-
tente, causada por infeção bacteriana, virica, fúngica ou
outra parasitária ou por sequela de qualquer uma destas.

9.1.1 Cefaleia atribuída a meningite ou
meningoencefalite bacteriana 
Descrição:

Cefaleia de duração variável 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, náuseas, febre e alterações
do estado mental e/ou outros sintomas e/ou sinais neuro-
lógicos. Na maioria dos casos desaparece uma vez a infe-
ção erradicada, e raramente se torna persistente.

Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia de duração variável preenchendo os critérios C
B. Meningite ou meningoencefalite bacteriana foi diag-
nosticada

C. Evidência de causalidade demonstrada em, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia apareceu em relação 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. a cefaleia tem uma ou as duas características seguintes:
a) holocraniana
b) localizada na região da nuca e associada com rigi-
dez da nuca

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentários:

A cefaleia é o sintoma mais comum e pode ser o primei-
ro sintoma destas infeções. 9.1.1 Cefaleia atribuída a
meningite ou meningoencefalite bacteriana devem suspei-
tar-se sempre que a cefaleia se associa a febre, alteração do
estado mental (incluindo-se diminuição da vigília), défices
neurológicos focais ou crises epiléticas generalizadas. No
caso de encefalite, défices associados incluem-se perturba-
ções do discurso ou audição, visão dupla, fraqueza muscu-
lar, perda sensitiva nalgumas partes do corpo, paralisia
parcial nos braços e pernas, alucinações, alterações da per-
sonalidade, raciocínio perturbado, perda de consciência,
demência grave súbita e/ou perda da memória.
Ainda assim, em muitos casos de infeção bacteriana

intracraniana é extremamente difícil distinguir envolvi-
mento puro das meninges de envolvimento puro do encé-
falo. Além do mais, esta distinção não leva a abordagens

diferentes na avaliação ou escolha do tratamento. Por esse
motivo, a cefaleia atribuída a meningite bacteriana e cefa-
leia atribuída a encefalite bacteriana foram incluídas no
mesmo subgrupo. De 9.1.1 Cefaleia atribuída 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.
Estimulação direta dos terminais sensitivos localizados

nas meninges, pela infeção bacteriana, constitue a causa
da cefaleia. Produtos bacterianos (toxinas), mediadores
inflamatórios tais como a bradicinina, prostaglandinas e
citocinas e outros agentes libertados pela inflamação não
só são causa direta da dor, como induzem sensibilização
dolorosa e libertação de neuropéptidos. No caso de ence-
falite, aumento da pressão intracraniana pode também
desempenhar um papel na causa da cefaleia. 
Em muitos casos, a cefaleia regride com a cura da infe-

ção. Contudo, a infeção pode permanecer ativa durante
meses, levando a cefaleia crónica. Numa minoria de casos,
a cefaleia persiste mais de 3 meses, após a resolução da
infeção causal. Três subformas separadas de 9.1.1 Cefaleia
atribuída a meningite ou meningoencefalite bacteriana

são descritas, porque a patofisiologia e o tratamento são
diferentes no caso da infeção ter sido completamente
erradicada ou permanecer ativa. 

9.1.1.1 Cefaleia aguda atribuída a meningite ou
meningoencefalite bacteriana
Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 9.1.1 Cefaleia
atribuída 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 crónica atribuída a meningite ou
meningoencefalite bacteriana
Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 9.1.1 Cefaleia
atribuída a meningite ou meningoencefalite bacteriana,
e o critério C abaixo

B. A meningite ou meningoencefalite mantém-se ativa ou
desapareceu nos últimos 3 meses

C. A cefaleia esteve presente por > 3 meses.

9.1.1.3 Cefaleia persistente atribuída meningite ou
meningoencefalite bacteriana prévia
Critérios de diagnóstico: 

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 9.1.1 Cefaleia
atribuída 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 após o desapareci-
mento da meningite ou meningoencefalite bacteriana
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D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

9.1.2 Cefaleia atribuída a meningite ou
encefalite vírica 
Descrição:

Cefaleia causada por meningite ou encefalite vírica
tipicamente com rigidez da nuca e febre e sintomas asso-
ciados, e de acordo com a extensão da infeção, com sinto-
mas e/ou sinais neurológicos incluindo alterações do
estado mental.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Meningite ou encefalite vírica foi diagnosticada
C. Evidência de causalidade demonstrada pelo menos por
dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o
inicio da meningite ou encefalite vírica

2. a cefaleia agravou significativamente em paralelo
com o agravamento da meningite ou encefalite vírica

3. a cefaleia melhorou significativamente e em paralelo
com a melhoria da meningite ou encefalite vírica

4. a cefaleia tem uma ou ambas as características
seguintes:
a) holocraniana
b) localizada na região da nuca e associada com rigi-
dez da nuca

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentários:

9.1.2 Cefaleia atribuída a meningite ou encefalite vírica
deve ser suspeitada sempre que a cefaleia está associada
com febre, rigidez da nuca, sensibilidade a luz, náusea
e/ou vómitos.
Enterovirus são responsáveis por muitos casos de 9.1.2

Cefaleia atribuída a meningite ou encefalite vírica; Herpes
simplex, adenovírus, parotidite e outros podem também
ser responsáveis. Polymerase chain reaction (PCR) do LCR
fornece o diagnóstico específico na maioria dos casos.
PCR no LCR positivo para vírus Herpes simplex (VHS) tipo
1 e 2 e serologia para o ADN do VHS-1&2 presume o diag-
nóstico de encefalite por Herpes simplex. Nalguns casos, a
PCR do LCR é positiva para o vírus 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 após o início dos sintomas, causando
falsos negativos. Quando a PCR realizada após uma sema-
na é negativa, o diagnóstico pode ser realizado com base
na relação anticorpo LCR/sangue alterada.
Tal como 9.1.1 Cefaleia atribuída a meningite ou

meningoencefalite bacteriana, poderá ser difícil distinguir
o envolvimento puro das meninges do envolvimento puro
do encéfalo. A distinção é apesar de tudo importante de
fazer e manter, porque as duas situações diferem em ter-
mos prognósticos, sendo a perspetiva pior para o envolvi-
mento encefalítico. Por esta razão, separam-se os critérios

para 9.1.2.1 Cefaleia atribuída a meningite vírica e 9.1.2.2
Cefaleia atribuída a encefalite vírica.
Tal como na variante 9.1.1 Cefaleia atribuída a menin-

gite ou meningoencefalite bacteriana, uma subforma pós-
infeciosa persistente de 9.1.2 Cefaleia atribuída a menin-
gite ou encefalite vírica não tem evidência científica e
como tal não foi contemplada.

9.1.2.1 Cefaleia atribuída a meningite vírica
Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 9.2.1 Cefaleia
atribuída a meningite ou encefalite vírica 

B. Neuroimagem mostra realce das leptomeninges.

9.1.2.2 Cefaleia atribuída a encefalite vírica
Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 9.2.1 Cefaleia
atribuída a meningite ou encefalite vírica

B. Um ou ambos os seguintes:
1. neuroimagem mostra edema cerebral difuso.
2. pelo menos um dos seguintes:
a) alteração do estado mental
b) défices neurológicos focais
c) crises epiléticas.

Comentário:

9.1.2.2 Cefaleia atribuída a encefalite vírica deve sus-
peitar-se sempre que a cefaleia se associa a alteração do
estado mental (incluindo perturbação da vigília), défices
neurológicos focais ou crises epiléticas. A dor é habitual-
mente difusa, com foco nas áreas frontais ou retro-orbitá-
rias, grave ou extremamente grave, pulsátil ou tipo pres-
são. Outros défices neurológicos comummente associa-
dos são perturbações do discurso ou da audição, visão
dupla, perda sensitiva nalgumas partes do corpo, fraqueza
muscular, paralisia parcial nos braços ou nas pernas, ata-
xia, alucinações, alterações da personalidade, perda de
consciência e/ou perda de memória.

9.1.3 Cefaleia atribuída a infeção fúngica
intracraniana ou outra infeção parasitária
Descrição:

Cefaleia de duração variável causa por infeção fúngica
intracraniana ou outra infeção parasitária. Observa-se
habitualmente no contexto de imunossupressão congénita
ou adquirida. Em muitos casos desaparece assim que a
infeção foi erradicada, mas raramente se torna persistente.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Infeção fúngica intracraniana ou outra infeção parasitá-
ria foi diagnosticada

C. Evidência de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o
início da infeção fúngica ou outra infeção parasitária

2. a cefaleia agravou significativamente a par do agrava-
mento da infeção fúngica ou outra infeção parasitária
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3. a cefaleia melhorou significativamente a par da melho-

ria da infeção fúngica ou outra infeção parasitária

4. a cefaleia desenvolve-se progressivamente1, e tem

uma ou ambas as características seguintes:

a) holocraniana

b) localizada na região da nuca a associada com rigi-

dez da nuca

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta.

Nota:

1. Os sintomas clínicos tendem a desenvolver-se durante

semanas, em paralelo com o nível de imunossupressão.

Comentários:

9.1.3 Cefaleia atribuída a infeção fúngica intracraniana
ou outra infeção parasitária deve suspeitar-se sempre que
a cefaleia se associe a febre, alteração progressiva do esta-
do mental (incluindo perturbação da vigília) e/ou múlti-
plos défices neurológicos focais de gravidade crescente e
neuroimagem mostrando realce das leptomeninges e/ou
edema cerebral difuso.
O diagnóstico precoce faz-se melhor com TAC ou RMN.

Para além da cultura do LCR e investigação do LCR por
PCR, há disponíveis outros testes no LCR ou no sangue.
Incluem-se deteção direta do micro-organismo patogéni-
co (deteção citológica, visualização microscópica, cultura
e identificação dos elementos fúngicos nos materiais bio-
lógicos em observação) e testes para deteção indireta do
micro-organismo patogénico (identificação de um antigé-
nio ou outro elemento da cápsula). No caso da aspergilose
o antigénio galattomannan pode ser detetado em fluidos
biológicos (soro, lavado bronco-alveolar ou LCR). Noutras
infeções fúngicas sistémicas, a 1,3-b-D-glucan sérica pode
ajudar no diagnóstico. O teste da Tinta da China permite
coloração da cápsula do criptococus.
Deve realçar-se que as infeções fúngicas e parasitárias

das meninges ou do encéfalo são 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 neutró-
filos /mm3) detetada em estreita relação temporal
com a infeção

2. pessoas com enxerto alogénico de células mãe
3. pessoas sob terapêutica corticoide crónica (predni-
sona 0.3 mg/kg/dia ou equivalente por mais de três
semanas)

4. pessoas em tratamento contínuo ou recente (nos
últimos 90 dias) com drogas imunossupressoras
(ciclosporina, bloqueadores TNF, anticorpos mono-
clonais, análogos nucleósidos)

5. pessoas com imunodeficiência hereditária grave.

Uma subforma pós-infeciosa persistente de 9.1.3
Cefaleia atribuída a infeção intracraniana fúngica ou
outra infeção parasitária não tem evidência de suporte;
aparece apenas no Apêndice como A9.1.3.3 Cefaleia per-
sistente atribuída a infeção intracraniana fúngica ou outra
infeção parasitária.

9.1.3.1 Cefaleia aguda atribuída a infeção
intracraniana fúngica ou outra infeção parasitária
Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia preenchendo critérios para 9.1.3 Cefaleia
aguda atribuída a infeção intracraniana fúngica ou
outra infeção parasitária, e o critério C abaixo

B. Infeção intracraniana fúngica ou outra parasitária per-
manece ativa ou desapareceu recentemente

C. A cefaleia esteve presente < 3 meses.

9.1.3.2 Cefaleia crónica atribuída a infeção
intracraniana fúngica ou outra infeção
parasitária
Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia preenchendo critérios para 9.1.3 Cefaleia
aguda atribuída a infeção intracraniana fúngica ou
outra infeção parasitária e o critério C abaixo

B. Infeção intracraniana fúngica ou outra parasitária per-
manece ativa ou desapareceu nos últimos 3 meses

C. Cefaleia esteve presente > 3 meses.

9.1.4 Cefaleia atribuída a abcesso cerebral
Descrição:

Cefaleia causada por abcesso cerebral, geralmente
associada a febre, défice(s) neurológico(s) focal(ais) e/ou
alteração do estado mental (incluindo alteração da vigília).

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Evidência de abcesso cerebral
C. Evidência de causa demonstrada por, pelo menos, dois
dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o
desenvolvimento do abcesso ou levou ao seu diag-
nóstico

2. a cefaleia agravou-se significativamente a par da
deterioração do abcesso mostrada por qualquer dos
seguintes:
a) agravamento de outros sintomas e/ou sinais clíni-
cos devidos ao abcesso

b) evidência de aumento do abcesso
c) evidência de rotura do abcesso

3. a cefaleia melhora significativamente a par da
melhoria do abcesso

4. a cefaleia tem, pelo menos, uma das três característi-
cas seguintes:
a) a intensidade aumenta gradualmente, em várias
horas ou dias, para moderada ou grave

b) é agravada pelo esforço ou outras manobras de
Valsalva

c) é acompanhada de náuseas
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentários:

Os organismos que mais comummente causam abces-
so cerebral são Staphylococcus aureus, espécies de bacte-
roides e enterobactérias. Recentemente têm também sido
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relacionados com aspergilose e blastomicose.
Os fatores predisponentes incluem infeções de seios

perinasais, ouvidos, maxilares, dentes ou pulmões.
Compressão direta, irritação das estruturas meníngeas

e/ou arteriais e o aumento da pressão intracraniana são os
mecanismos que causam 9.1.4. Cefaleia atribuída a abces-
so cerebral.

9.1.5 Cefaleia atribuída a empiema subdural
Descrição:

Cefaleia causada por empiema subdural, geralmente,
associada a febre e sintomas e/ou sinais de irritação
meníngea e aumento da pressão intracraniana.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Evidência de empiema subdural
C. Evidência de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o
empiema ou levou ao seu diagnóstico

2. a cefaleia agrava-se significativamente a par da dete-
rioração do empiema mostrado por qualquer dos
seguintes:
a) agravamento de outros sintomas e/ou sinais clíni-
cos causados pelo empiema

b) evidência de aumento do empiema
c) evidência de rotura do empiema

3. a cefaleia melhora significativamente a par da
melhoria do empiema

4. a cefaleia tem uma ou ambas as características
seguintes:
a) é unilateral ou muito mais intensa de um lado
b) associa-se a hipersensibilidade do crânio

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentários:

O empiema subdural é muitas vezes secundário a sinu-
site ou otite média. Pode também ser uma complicação da
meningite.
9.1.5. Cefaleia atribuída a empiema subdural é causada

pela irritação meníngea, aumento da pressão intracrania-
na e/ou febre.

9.2 Cefaleia atribuída a infeção sistémica
Codificada noutro local:

A cefaleia atribuída a meningite ou encefalite acompa-
nhando a infeção sistémica deve ser codificada como 9.1
Cefaleia atribuída a infeção intracraniana.

Descrição:

Cefaleia de duração variável causada por infeção sisté-
mica, habitualmente acompanhada por outros sintomas
e/ou sinais clínicos de infeção.

Comentários:

A cefaleia em infeções sistémicas é com frequência um

sintoma pouco relevante e pouco útil para o diagnóstico.

Estas situações são principalmente dominadas por febre,

mal-estar geral e sintomas sistémicos. Não obstante, algu-

mas infeções sistémicas, particularmente a gripe, têm

cefaleia como um sintoma proeminente juntamente com

febre e outros sintomas. Quando a infeção sistémica é

acompanhada por meningite ou encefalite, qualquer cefa-

leia atribuída à infeção deve ser classificada com estas

doenças como um subtipo 9.1 Cefaleia atribuída a infeção

intracraniana.

Nas doenças infeciosas, a cefaleia comummente coe-

xiste com febre e pode estar dependente dela, mas a cefa-

leia pode também ocorrer na ausência de febre. A nature-

za exata destes mecanismos continua por esclarecer.

No entanto, a grande variabilidade quanto à propensão

para causar cefaleia indica que as infeções sistémicas não

têm esse efeito simplesmente através da febre e dos piró-

genos endógenos e exógenos.

Os mecanismos causadores de cefaleia incluem efeitos

diretos dos próprios micro-organismos. Várias células

parecem estar envolvidas (microglia ativada e macrófagos

monocíticos, astrócitos ativados, células da barreira

hemato-encefálica e células endoteliais), juntamente com

vários mediadores imuno-inflamatórios (citocinas, gluta-

mato, sistema COX-2/PGE2, sistema NO-iNOS e espécies

reativas do oxigénio).

9.2.1 Cefaleia atribuída a infeção bacteriana
sistémica 
Descrição:

Cefaleia causada por e ocorrendo em associação com

outros sintomas e/ou sinais clínicos de infeção bacteriana

sistémica, na ausência de meningite ou meningoencefalite.

Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia de qualquer duração preenchendo o critério C

B. Ambos os seguintes:

1. diagnóstico de infeção bacteriana sistémica 

2. não há evidência de envolvimento meníngeo ou

encefalítico

C. Evidência de causalidade demonstrada por, pelo

menos, dois dos seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o

início da infeção bacteriana sistémica 

2. a cefaleia agravou a par do agravamento da infeção

bacteriana sistémica 

3. a cefaleia melhorou significativamente ou desapare-

ceu a par da melhoria ou resolução da infeção bacte-

riana sistémica 

4. a cefaleia tem uma ou ambas as características

seguintes:

a) dor difusa

b) intensidade moderada ou grave

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta.
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9.2.1.1 Cefaleia aguda atribuída a infeção bacteriana

sistémica 

Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia preenchendo os critérios de 9.2.1 Cefaleia atri-

buída a infeção bacteriana sistémica e critério C

B. A infeção bacteriana sistémica continua ativa ou foi

recentemente resolvida

C. A cefaleia esteve presente < 3 meses.

9.2.1.2 Cefaleia crónica atribuída a infeção

bacteriana sistémica 

Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia preenchendo os critérios de 9.2.1 Cefaleia atri-

buída a infeção bacteriana sistémica e critério C

B. A infeção bacteriana sistémica continua ativa ou foi

resolvida nos últimos 3 meses

C. A cefaleia esteve presente > 3 meses.

9.2.2 Cefaleia atribuída a infeção vírica
sistémica 
Descrição:

Cefaleia causada por e ocorrendo em associação com

outros sintomas e/ou sinais clínicos de infeção vírica sis-

témica, na ausência de meningite ou meningoencefalite.

Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia com qualquer duração e preenchendo o crité-

rio C

B. Ambos os seguintes:

1. diagnóstico de infeção vírica sistémica 

2. sem evidência de meningite ou meningoencefalite

C. Evidência de causalidade demonstrada por, pelo

menos, dois dos seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o

início da infeção vírica sistémica 

2. a cefaleia agrava a par do agravamento da infeção

vírica sistémica 

3. a cefaleia melhora significativamente ou desaparece

a par da melhoria ou resolução da infeção vírica sis-

témica 

4. a cefaleia tem uma ou ambas as características

seguintes:

a) dor difusa

b) intensidade moderada ou grave

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta.

9.2.2.1 Cefaleia aguda atribuída a infeção vírica

sistémica 

Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia preenchendo os critérios de 9.2.2 Cefaleia atri-

buída a infeção vírica sistémica e critério C

B. A infeção vírica sistémica continua ativa ou foi recente-

mente resolvida

C. A cefaleia esteve presente < 3 meses

9.2.2.2 Cefaleia crónica atribuída a infeção vírica
sistémica 
Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia preenchendo os critérios de 9.2.2 Cefaleia atri-
buída a infeção vírica sistémica e critério C

B. A infeção vírica sistémica continua ativa ou foi resolvida
nos últimos 3 meses

C. A cefaleia esteve presente > 3 meses.

9.2.3 Cefaleia atribuída a outra infeção
sistémica
Descrição:

Cefaleia causada por e ocorrendo em associação com
outros sintomas e/ou sinais clínicos de uma infeção sisté-
mica fúngica ou infestação por protozoários ou outros
parasitas, na ausência de meningite ou meningoencefalite.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Ambos os seguintes:
1. diagnóstico de infeção fúngica sistémica ou infesta-
ção por protozoários ou outros parasitas

2. sem evidência de meningite ou meningoencefalite
C. Evidência de causalidade demonstrado por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o
início da infeção fúngica sistémica ou da infestação
por protozoários ou outros parasitas

2. a cefaleia agrava a par do agravamento da infeção
fúngica sistémica ou da infestação por protozoários
ou outros parasitas

3. a cefaleia melhora significativamente ou desaparece
a par da melhoria ou resolução da infeção fúngica
sistémica ou da infestação por protozoários ou
outros parasitas

4. a cefaleia tem uma ou ambas as características
seguintes:
a) dor difusa
b) intensidade moderada ou grave

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentário:

Existe um grupo heterogéneo e mal definido de infeções
sistémicas, mais frequentemente observado em doentes
imunodeprimidos ou em áreas geográficas específicas. Os
fungos mais frequentemente envolvidos são 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 protozoários,
as cefaleias podem estar associadas a Pneumocystis carinii e
a Toxoplasma gondii. Têm também sido referidas cefaleias
com o nemátodo Strongyloides stercoralis.

9.2.3.1 Cefaleia aguda atribuída a outra infeção
sistémica
Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia preenchendo os critérios de 9.2.3 Cefaleia atri-
buída a outra infeção sistémica e critério C
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B. A infeção sistémica continua ativa ou foi recentemente
resolvida

C. A cefaleia esteve presente < 3 meses.

9.2.3.2 Cefaleia crónica atribuída a outra infeção
sistémica 
Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia preenchendo os critérios de 9.2.3 Cefaleia atri-
buída a outra infeção sistémica e critério C

B. A infeção sistémica continua ativa ou foi resolvida nos
últimos 3 meses

C. A cefaleia esteve presente > 3 meses.
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10. Cefaleias atribuídas a
perturbação da homeostasia
10.1 Cefaleia atribuída a hipóxia e/ou hipercapnia

10.1.1 Cefaleia da grande altitude
10.1.2 Cefaleia atribuída a viagem de avião
10.1.3 Cefaleia do mergulho
10.1.4 Cefaleia da apneia do sono

10.2 Cefaleia da diálise
10.3 Cefaleia atribuída a hipertensão arterial

10.3.1 Cefaleia atribuída a feocromocitoma
10.3.2 Cefaleia atribuída a crise hipertensiva sem

encefalopatia hipertensiva
10.3.3 Cefaleia atribuída a encefalopatia hipertensiva 
10.3.4 Cefaleia atribuída a pré-eclampsia ou eclampsia
10.3.5 Cefaleia atribuída a desregulação autonómica 

10.4 Cefaleia atribuída a hipotiroidismo 
10.5 Cefaleia atribuída ao jejum
10.6 Cefaleia cardíaca
10.7 Cefaleia atribuída a outra perturbação da homeostasia

Codificada noutro local:

7.1.2 Cefaleia atribuída a hipertensão intracraniana
secundária a causa metabólica, tóxica ou hormonal.

Comentário geral
Cefaleia primária, secundária ou ambas?

Quando uma cefaleia ocorre pela primeira vez em
estreita relação temporal com um alteração da homeosta-
sia, é classificada como uma cefaleia secundária atribuída
a essa perturbação. Isso também é verdade quando a nova
cefaleia tem as características de qualquer das cefaleias
primárias classificadas na parte um da ICHD-3 beta.
Quando uma cefaleia preexistente com as características
de uma cefaleia primária se torna crónica, ou agrava signi-
ficativamente (geralmente significa um aumento para o
dobro ou maior na frequência e/ou severidade), em estrei-
ta relação temporal com a perturbação da homeostasia,
ambos o diagnóstico da cefaleia inicial e o diagnóstico de
10. Cefaleia atribuída a uma perturbação da homeostasia
(ou um dos seus subtipos), devem ser atribuídos, desde
que haja boa evidência de que a perturbação pode causar
cefaleias.

Introdução
Os mecanismos causais subjacentes aos vários subti-

pos de 10. Cefaleia atribuída a perturbação da homeosta-
sia, são vários. Não obstante, é possível estabelecer crité-
rios de diagnóstico geral, aplicáveis em muitos casos,
como os seguintes:

A. A cefaleia preenche o critério C
B. Uma perturbação da homeostasia conhecida como
sendo capaz de causar dores de cabeça foi diagnosticada

C. Evidência de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o
início da perturbação da homeostasia

2. cada um ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia agravou significativamente a par do
agravamento da perturbação da homeostasia

b) a cefaleia melhorou significativamente após a
resolução da perturbação da homeostasia

3. a cefaleia tem caraterísticas típicas de uma perturba-
ção da homeostasia

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

10.1 Cefaleia atribuída a hipóxia e/ou
hipercapnia
Descrição:

A cefaleia causada por hipóxia e/ou hipercapnia e ocor-
rendo em condições de exposição a um ou ambos.

Critérios de diagnóstico:

A. A cefaleia preenche o critério C
B. Exposição a condições de hipóxia e/ou hipercapnia
C. Evidência de causalidade demonstrada por, pelo
menos, um dos seguintes:
1. A cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com a
exposição

2. Cada um ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia agravou significativamente a par do
aumento da exposição a hipóxia e/ou hipercapnia

b) a cefaleia melhorou significativamente a par da
melhoria da hipóxia e/ou hipercapnia

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

10.1.1 Cefaleia da grande altitude
Descrição: 

Cefaleia, geralmente bilateral e agravada pelo exercício,
causada pela subida acima dos 2.500 metros. Resolve
espontaneamente dentro de 24 horas após a descida.

Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia preenchendo o critério C 
B. Teve lugar na subida a uma altitude superior a 2.500
metros 

C. Evidência de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. Cefaleia que se desenvolveu em relação temporal
com a subida

2. Qualquer um ou ambos os seguintes:
a) Cefaleia que agrava significativamente a par da
continuação da subida

b) Cefaleia que resolveu dentro de 24 horas após a
descida abaixo de 2500 metros

3. cefaleia com, pelo menos, duas das seguintes três
caraterísticas:
a) localização bilateral
b) intensidade ligeira a moderada
c) agravada pelo exercício, movimento, esforço
abdominal, tosse e/ou inclinação para a frente

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-
3 beta.
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Comentários:

10.1.1 A cefaleia de alta altitude é uma complicação fre-

quente da subida às altitudes, ocorrendo em mais de 30%

dos montanhistas. Os fatores de risco incluem história de

1. Enxaqueca, baixa saturação arterial de oxigénio arterial,

elevado grau de exercício e ingestão de líquidos 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 doença

aguda da montanha consiste em, pelo menos, uma cefa-

leia moderad, combinada com um ou mais sintomas de

náuseas, anorexia, fadiga, fotofobia, tonturas e perturba-

ções do sono. A Acetazolamida (125mg, duas a três vezes

por dia) e esteroides podem reduzir a suscetibilidade à

doença aguda da montanha. Outras estratégias preventi-

vas incluem dois dias de aclimatação antes de embarcar

num exercício extenuante a altas altitudes, ingestão abun-

dante de líquidos e evitar o álcool.

10.1.2 Cefaleia atribuída a viagem de avião
Descrição:

Cefaleia, frequentemente grave, geralmente unilateral e

periocular e sem sintomas autonómicos, ocorrendo

durante e causada pela viagem de avião. Desaparece após

a aterragem.

Critérios de diagnóstico:

A. Pelo menos dois episódios de cefaleias preenchendo o

critério C

B. O doente está a viajar de avião 

C. Evidência de causalidade demonstrada por, pelo

menos, dois dos seguintes:

1. cefaleia que se desenvolveu exclusivamente durante

a viagem de avião

2. qualquer um ou ambos os seguintes:

a) cefaleia que agravou em relação temporal com a

subida após a descolagem e/ou descida antes de

aterrar o avião

b) cefaleia que melhora espontaneamente dentro de

30 minutos após a subida ou descida do avião

estar completa

3. a cefaleia é grave, com pelo menos duas das seguin-

tes três caraterísticas:

a) localização unilateral (pode ocorrer irradiação

orbito-frontal)

b) intensidade ligeira a moderada

c) tipo espetada ou punhalada (também pode ser

pulsátil)

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta.

Comentários:

As 10.1.2 Cefaleias atribuídas a viagem de avião ocor-

rem durante a aterragem em mais de 85% dos doentes.

Alternância de lado, entre diferentes voos, acorre em cerca

de 10% dos casos. Em menos de 5% dos casos tem sido

descrito congestão nasal, sensação de má ventilação da
face ou lacrimejo (choro) ipsilateral.
A presença de sinusite deve ser excluída.

10.1.3 Cefaleia do mergulho
Codificada noutro local:

1. Enxaqueca, 2. Cefaleia tipo tensão, 4.2 Cefaleia pri-
mária do exercício, 4.5 Cefaleia do estímulo frio, 4.6.1
Cefaleia por compressão externa e 11.2.1 Cefaleia cervico-
génica, podem ocorrer durante o mergulho. Nessas cir-
cunstâncias, o mergulho deverá ser considerado como um
fator precipitante em vez de uma causa e a cefaleia deverá
ser codificada de acordo com essas perturbações.

Descrição:

A cefaleia causada pelo mergulho abaixo de 10 metros,
ocorrendo durante o mergulho e frequentemente intensi-
ficada com o emergir, na ausência de doença por descom-
pressão. É geralmente acompanhada por sintomas de
intoxicação por dióxido de carbono. Remite rapidamente
com oxigénio ou, se este não é dado, espontaneamente
dentro de 3 dias após o mergulho ter terminado.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia que preencha o critério C
B. Ambos os seguintes:
1. o doente está a mergulhar a uma profundidade supe-
rior a 10 metros

2. não há evidência de doença por descompressão
C. Evidência 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
após tratamento com oxigénio a 100%

3. Pelo menos um dos seguintes sintomas de intoxica-
ção por CO2:
a) confusão mental
b) cabeça leve
c) incoordenação motora
d) dispneia
e) rubor facial

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-
3 beta.

Comentários:

Há alguma evidência de que a hipercapnia na ausência
de hipóxia está associada com cefaleias. O melhor exem-
plo clínico de cefaleia atribuída a hipercapnia é 10.1.3
Cefaleia do mergulho.
Hipercapnia (pCO2 arterial> 50mmHg) é conhecida

como causa de relaxamento do músculo liso cerebrovas-
cular, levando a vasodilatação e aumento da pressão intra-
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craniana. O dióxido de carbono pode acumular-se num
mergulhador que intencionalmente suspende a sua respi-
ração intermitentemente numa tentativa errada para con-
servar o ar ou faz respirações pouco profundas para mini-
mizar as oscilações de flutuação 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 expansão torácica, ou quando a
ventilação é inadequada em resposta ao esforço físico. Os
exercícios extenuantes aumentam em mais de dez vezes a
produção de CO2 resultando na elevação transitória de
PCO2 a mais de 60mmHg. 10.1.3 Cefaleia do mergulho
habitualmente intensifica-se durante a fase de descom-
pressão do mergulho ou no retorno à superfície.

10.1.4 Cefaleia da apneia do sono
Descrição:

Cefaleia matinal, geralmente bilateral e com a duração
de menos de 4 horas, causada pela apneia do sono.

Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia presente ao acordar após o sono e preenchen-
do o critério C

B. Apneia do sono (índice de apneia/hipopneia ≥ 5) que
tenha sido diagnosticada1

C. Evidência de causalidade demonstrada, pelo menos
por dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolve-se em relação temporal com o
início 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 resolução da apneia de
sono

3. A cefaleia tem pelo menos uma das três caraterísticas
seguintes:
a) recorre em >15 dias por mês
b) todas as seguintes:
(i) localização bilateral
(ii) tipo pressão
(iii) não acompanhada de náuseas, fotofobia ou

fonofobia
c) resolve dentro de 4 horas

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Nota:

1. O índice de apneia-hipopneia é calculado pela divisão
do número de episódios de apneia pelo número de
horas de sono (5-15/hora=ligeira; 15-30/hora=modera-
do; > 30/hora = grave).

Comentários:

10.1.4 Cefaleia da apneia do sono parece ser menos fre-
quente e de maior duração do que o assumido previamen-
te. O diagnóstico definitivo requer polissonografia notur-
na. Embora a cefaleia matinal seja significativamente mais

comum em doentes com apneia do sono do que na popu-

lação geral, a cefaleia presente ao acordar não é um sinto-

ma específico, porque ocorre numa variedade de cefaleias

primárias e secundárias, noutras perturbações respirató-

rias relacionadas com o sono para além da apneia do sono

(por exemplo: síndrome de Pickwick, doença pulmonar

obstrutiva crónica) e em outras perturbações do sono pri-

márias, tais como os movimentos periódicos das pernas

no sono.

Não é claro se o mecanismo envolvido na 10.1.4

Cefaleia da apneia do sono está relacionado com a hipóxia,

a hipercapnia ou a perturbação do sono.

10.2 Cefaleia da diálise
Descrição:

Cefaleia sem caraterísticas específicas ocorrendo
durante e sendo causada pela hemodiálise. Resolve
espontaneamente dentro de 72 horas, após a sessão de
hemodiálise ter terminado.

Critérios de diagnóstico:

A. Pelo menos três episódios de cefaleia aguda preenchen-
do o critério C 

B. O doente está em hemodiálise
C. Evidência de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. cada cefaleia desenvolveu-se durante uma sessão de
hemodiálise

2. qualquer ou ambos os seguintes:
a) cada cefaleia piorou durante a sessão de diálise
b) cada cefaleia terminou dentro de 72 horas, após o
fim da sessão de diálise

3. os episódios de cefaleias terminam após o fim da
hemodiálise por transplante renal bem sucedido

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentários:

A 10.2 Cefaleia da diálise ocorre, frequentemente, em
associação com a hipotensão e com a síndrome do dese-
quilíbrio dialítico. A síndrome do desequilíbrio dialítico
pode iniciar-se com cefaleia e progredir para obnubilação
e, finalmente, coma, com ou sem convulsões. Esta síndro-
me é relativamente rara e pode ser evitada pela alteração
dos parâmetros dialíticos.
Níveis de sódio elevados e de magnésio elevados

podem ser os fatores de risco para o desenvolvimento de
10.2 Cefaleia da diálise.
Como a cafeína é rapidamente removida pela diálise,

8.3.1 Cefaleia por privação de cafeína deve ser considerada
nos doentes que consomem grandes quantidades de
cafeína.

10.3 Cefaleia atribuída a hipertensão
arterial
Descrição:

Cefaleia frequentemente bilateral e pulsátil, causada

pela hipertensão arterial, geralmente durante uma subida

aguda da pressão sanguínea sistólica (para ≥ 180 mmHg)
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e/ou diastólica (para ≥ 120 mmHg. Desaparece após nor-
malização da pressão arterial.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C 
B. Comprovada hipertensão arterial, definida como pres-
são sistólica ≥ 180mmHg e/ou pressão diastólica ≥
120mmHg

C. Evidência de causalidade demonstrada por cada um ou
ambos os seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o
início da hipertensão

2. qualquer ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou significativamente a par do agra-
vamento da hipertensão

b) a cefaleia melhorou significativamente a par da
melhoria da hipertensão

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentário:

A hipertensão arterial ligeira (140-159/90-99mmHg) ou
moderada (160-179/100-109mmHg) crónica parece não
causar cefaleia. Se a hipertensão arterial moderada predis-
põe a cefaleia é uma questão controversa, mas há alguma
evidência de que isso possa acontecer. A monitorização
ambulatória da pressão arterial em doentes com hiperten-
são arterial ligeira ou moderada não revelou uma relação
convincente entre as flutuações da pressão arterial, num
período de 24 horas, e a presença ou a ausência de cefaleia.

10.3.1 Cefaleia atribuída a feocromocitoma
Codificadas noutro lugar:

Quando encefalopatia hipertensiva está presente, a
cefaleia é codificada como 10.3.3 Cefaleia atribuída a
encefalopatia hipertensiva. Quando o diagnóstico de feo-
cromocitoma ainda não foi feito e a encefalopatia hiper-
tensiva ainda não está presente, os doentes podem satisfa-
zer os critérios de diagnóstico de 10.3.2 Cefaleia atribuída
a crise hipertensiva sem encefalopatia hipertensiva.

Descrição:

Crises de cefaleias, geralmente graves e de curta dura-
ção (menos de 1 hora) e acompanhadas de suores, palpi-
tações, palidez e/ou ansiedade, causadas pelo feocromo-
citoma.

Critérios de diagnóstico:

A. Episódios recorrentes de cefaleias, de curta duração,
preenchendo o critério C

B. Feocromocitoma demonstrado 
C. Evidência de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. episódios de cefaleias iniciados em relação temporal
com o desenvolvimento do feocromocitoma ou leva-
ram à sua descoberta

2. qualquer ou ambos os seguintes:
a) episódios isolados de cefaleias que se desenvol-

vem em relação temporal com subidas abruptas
da pressão arterial

b) episódios isolados de cefaleias que desaparecem,
em relação temporal, com a normalização da
pressão arterial

3. A cefaleia é acompanhada, pelo menos, por um dos
seguintes:
a) sudorese
b) palpitações
c) ansiedade
d) palidez

4. Os episódios de cefaleias que desaparecem comple-
tamente após a remoção do feocromocitoma

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-
3 beta.

Comentários:

A 10.3.1 Cefaleia atribuída a feocromocitoma ocorre
como cefaleia paroxística em 51-80% dos doentes com
feocromocitoma. É frequentemente grave, frontal ou occi-
pital e, geralmente, descrita como sendo pulsátil ou cons-
tante. Uma característica importante dessa cefaleia é a
duração curta, menos de 15 minutos em 50% e menos de
1 hora em 70% dos doentes. Outras características
incluem apreensão e/ou ansiedade, frequentemente com
a sensação de morte iminente, tremor, distúrbios visuais,
dor abdominal ou torácica, náuseas, vómitos e ocasional-
mente parestesias. A face pode empalidecer ou ruborizar-
se durante as crises.
O diagnóstico é estabelecido pela demonstração de um

aumento de excreção de catecolaminas ou dos seus meta-
bolitos, e pode geralmente ser assegurado na análise de
uma única amostra de urina de 24 horas, colhida quando
o doente está hipertenso ou sintomático.

10.3.2 Cefaleia atribuída a crise hipertensiva
sem encefalopatia hipertensiva
Codificado noutro lugar:

10.3.1 Cefaleia atribuída a feocromocitoma.

Descrição:

Cefaleia geralmente bilateral e pulsátil, causada por uma
subida episódica da tensão arterial (sistólica ≥ 180mmHg
e/ou diastólica ≥ 120mmHg). Desaparece após normaliza-
ção da pressão sanguínea.

Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia preenchendo o critério C
B. Ambos os seguintes:
1. uma crise hipertensiva1 está a ocorrer
2. não há aspetos clínicos ou outra evidência de encefa-
lopatia hipertensiva

C. Evidência de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se durante a crise hipertensiva
2. qualquer um ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou significativamente a par do
aumento da hipertensão
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b) a cefaleia melhorou ou desapareceu a par da
melhoria ou da resolução da crise hipertensiva

3. cefaleia com pelo menos uma das seguintes três
caraterísticas:
a) localização bilateral
b) pulsátil
c) precipitada pela atividade física

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Nota: 

1. A crise hipertensiva é definida como uma subida paro-
xística da pressão sanguínea sistólica (para ≥180mmHg)
e/ou diastólica (para ≥120mmHg).

Comentário:

A hipertensão paroxística pode ocorrer em associação
com a falência dos reflexos dos baroreceptores (após
endarterectomia carotídea ou subsequente à irradiação
do pescoço) ou em doentes com tumores de células ente-
rocromafins.

10.3.3 Cefaleia atribuída a encefalopatia
hipertensiva
Descrição:

Cefaleia geralmente bilateral e pulsátil, causada por ele-
vação persistente da pressão sanguínea a 180/120mmHg
ou acima e acompanhada por sintomas de encefalopatia,
tais como confusão, letargia, perturbações da visão ou con-
vulsões. Melhora com a normalização da pressão arterial.

Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia preenchendo o critério C 
B. Diagnosticada encefalopatia hipertensiva
C. Evidência de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o
início 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-
rísticas:
a) dor difusa
b) pulsátil
c) agrava com a física

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentários:

A Encefalopatia Hipertensiva apresenta-se com eleva-
ção persistente da pressão sanguínea para ≥ 180/120
mmHg e, pelo menos dois, de confusão, reduzido nível de
consciência, perturbações visuais incluindo cegueira e
convulsões. Admite-se que ocorre, quando a vasoconstri-
ção cerebrovascular compensatória não consegue preve-

nir a hiperperfusão cerebral à medida que a pressão arte-
rial sobe. À medida que a auto regulação normal do fluxo
sanguíneo cerebral é suplantada, a permeabilidade endo-
telial aumenta e o edema cerebral desenvolve-se. Na
RMN, frequentemente, isto é mais evidente na substância
branca parieto-occcipital.
Embora a encefalopatia hipertensiva em doentes com

hipertensão arterial crónica esteja habitualmente associa-
da a uma pressão arterial diastólica> 120 mmHg e a uma
retinopatia hipertensiva de grau 3 ou 4 (classificação de
Keith-Wagner-Barker), indivíduos previamente normo-
tensos podem desenvolver sinais de encefalopatia com
pressão arterial tão baixa quanto 160/100 mmHg. A reti-
nopatia hipertensiva pode não estar presente por ocasião
da apresentação clínica. 
Qualquer causa de hipertensão pode levar à encefalo-

patia hipertensiva. A cefaleia atribuída a encefalopatia
hipertensiva deverá ser codificada como 10.3.3 Cefaleia
atribuída a encefalopatia hipertensiva, independente-
mente da causa subjacente.

10.3.4 Cefaleia atribuída a pré-eclampsia ou
eclampsia
Descrição:

Cefaleia geralmente bilateral e pulsátil, ocorrendo na
mulher durante a gravidez ou no puerpério imediato com
pré-eclampsia ou eclampsia.

Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia, na mulher grávida ou no puerpério (até 4
semanas pós-parto) preenchendo o critério C

B. Pré-eclampsia ou eclampsia diagnosticada 
C. Evidência de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o
início 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 três
caraterísticas:
a) localização bilateral
b) pulsátil
c) agrava com a atividade física

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentários:

A pré-eclampsia e eclampsia parecem envolver uma
forte resposta inflamatória maternal, com ampla atividade
imunológica sistémica. A placenta parece essencial para o
seu desenvolvimento, embora relatos clínicos indiquem
que a eclampsia pode ocorrer no puerpério, assim como
na gravidez. A pré-eclampsia e a eclampsia são perturba-
ções multissistémicas com formas variadas. O seu diag-
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nóstico requer hipertensão (> 140/90 mmHg) documenta-
da em duas avaliações da pressão sanguínea, separadas,
pelo menos, de 4 horas ou a subida da pressão diastólica
de ≥15 mmHg ou da pressão sistólica de ≥ 30 mmHg,
acompanhada por excreção de proteína na urina > 0,3
g/24 horas. Para além disso, podem ocorrer edema dos
tecidos, trombocitopenia e alterações da função hepática. 

10.3.5 Cefaleia atribuída a desregulação
autonómica
Descrição:

Cefaleia grave pulsátil, de início súbito, em doentes
com traumatismo da medula espinal e desregulação auto-
nómica. Esta última, que pode ter risco de vida, manifes-
ta-se como uma subida paroxística da pressão arterial,
entre outros sintomas e sinais clínicos, e é frequentemen-
te despoletada por uma irritação intestinal ou vesical (por
infeção, distensão ou obstipação/oclusão).

Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia de início súbito, preenchendo o critério C 
B. Presença de traumatismo da medula espinal e desregula-
ção autonómica documentada por uma subida paroxísti-
ca/episódica acima da linha de base da pressão sistólica
de ≥ 30 mmHg e/ou da pressão diastólica ≥ 20mmHg

C. Evidência de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu- se em relação temporal com
a subida da pressão arterial

2. qualquer ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou significativamente a par do
aumento da pressão arterial

b) a cefaleia melhorou significativamente a par da
diminuição da pressão arterial

3. a cefaleia tem pelo menos duas das seguintes quatro
caraterísticas:
a) intensidade grave
b) pulsátil
c) acompanhada por diaforese craniana até ao nível
da lesão medular

d) despoletada por reflexos intestinais ou vesicais
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentários:

A data de início da desregulação autonómica após a
lesão medular é variável e tem sido descrita, desde 4 dias a
15 anos.
Dado que a desregulação autonómica pode pôr a vida

em risco, o seu reconhecimento rápido e tratamento ime-
diato são cruciais. A 10.3.5 Cefaleia atribuída a desregula-
ção autonómica é uma cefaleia grave de início súbito
acompanhada por diversos outros sintomas e sinais clíni-
cos, incluindo aumento da pressão sanguínea, frequência
cardíaca alterada e diaforese craniana até ao nível da lesão
medular. Estes sintomas são despoletados por estímulos
lesionais e não lesionais, geralmente de origem visceral
(distensão vesical, infeção do trato urinário, distensão ou

obstrução intestinal, procedimentos urológicos, úlcera

gástrica e outros), mas também de origem somática (úlce-

ras de pressão, unha encravada, queimaduras, traumatis-

mos, intervenções cirúrgicas ou procedimentos de diag-

nóstico invasivos).

10.4 Cefaleia atribuída a
hipotiroidismo
Descrição:

Cefaleia, geralmente bilateral e não pulsátil, em doen-

tes com hipotiroidismo e revertendo após normalização

dos níveis da hormona tiroideia.

Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia preenchendo o critério C 

B. Hipotiroidismo comprovado

C. Evidência de causalidade demonstrada por, pelo

menos, dois dos seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o

início do hipotiroidismo ou levou à 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 resolução do hipotiroidismo

3. a cefaleia tem pelo menos uma das seguintes carate-

rísticas:

a) localização bilateral

b) não pulsátil

c) constante ao longo do tempo

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta.

Comentários:

Estima-se que aproximadamente 30% dos doentes com

hipotiroidismo sofram de 10.4 Cefaleia atribuída a hipoti-

roidismo. O seu mecanismo não é claro. Há uma prepon-

derância feminina e frequentemente uma história de

enxaqueca na infância. A cefaleia não está associada a

náuseas ou vómitos.

Na presença de hipotiroidismo, a cefaleia pode tam-

bém ser uma manifestação de adenoma da hipófise (codi-

ficado como 7.4.3 Cefaleia atribuída a hiper ou hipo-secre-

ção hipotalâmica ou hipofisária.

10.5 Cefaleia atribuída ao jejum
Codificada noutro lugar:

Um episódio de enxaqueca desencadeado pelo jejum é

codificado como 1. Enxaqueca ou um dos seus subtipos.

Descrição:

Cefaleia não pulsátil, difusa, geralmente ligeira a mode-

rada, ocorrendo durante e causada pelo jejum de pelo

menos 8 horas. É aliviada após comer.
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Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia difusa não preenchendo os critérios para 1.
Enxaqueca ou qualquer dos seus subtipos, mas preen-
chendo o critério C

B. O doente está em jejum há ≥ 8 horas
C. Evidência de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se durante o jejum
2. a cefaleia melhorou significativamente após a inges-
tão de comida

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentários:

10.5 Cefaleia atribuída ao jejum é significativamente
mais comum em indivíduos com história prévia de cefa-
leias. Apesar disso, a típica cefaleia atribuída ao jejum é
difusa, não pulsátil, ligeira a moderada em intensidade,
naqueles com história prévia de enxaqueca, as cefaleias
podem parecer 1.1 Enxaqueca sem aura. Se os critérios
para essa perturbação são 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 duração do jejum. Não obstante,
a 10.5 Cefaleia atribuída ao jejum não parece estar relacio-
nada com a duração do sono, privação de cafeína ou hipo-
glicemia. 
Embora a cefaleia possa ocorrer em condições de dis-

função cerebral induzida pela hipoglicemia, não há evi-
dência conclusiva para sustentar a associação causal.
A 10.5 Cefaleia atribuída ao jejum pode ocorrer na

ausência de hipoglicemia, a hipoglicemia induzida pela
insulina não precipita cefaleias nos sofredores de enxa-
queca e a cefaleia não é uma queixa dos doentes que se
apresentam nos serviços de urgência com hipoglicemia
sintomática. 

10.6 Cefaleia cardíaca
Descrição: 

Cefaleia semelhante à enxaqueca, geralmente mas não
sempre agravada pelo exercício, ocorrendo durante um
episódio de isquémia miocárdica. É aliviada pela nitrogli-
cerina.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Uma isquémia miocárdica aguda demonstrada
C. Evidência de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolve-se em relação temporal com o
início da isquémia miocárdica aguda

2. qualquer ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piora significativamente a par do agra-
vamento da isquémia miocárdica

b) a cefaleia melhora significativamente a par da
melhoria ou resolução da isquémia miocárdica

3. A cefaleia tem, pelo menos, duas das quatro caracte-

rísticas seguintes:
a) intensidade moderada a grave
b) acompanhada por náuseas
c) não acompanhada por fotofobia ou fonofobia
d) agravada pelo exercício

4. a cefaleia é aliviada pela nitroglicerina ou derivados
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentários:

O diagnóstico deve incluir documentação cuidadosa da
cefaleia e simultaneamente da isquémia cardíaca, durante
teste ergométrico com prova de esforço ou cintigrafia
nuclear cardíaca em stress. No entanto, a 10.6 Cefaleia car-
díaca tem sido descrita como ocorrendo em repouso.
A falha em reconhecer e diagnosticar corretamente a

10.6 Cefaleia cardíaca pode ter graves consequências.
Como tal, distinguir esta perturbação da 1.1 Enxaqueca
sem aura tem uma importância fundamental, particular-
mente, porque os medicamentos vasoconstritores (ex:
triptanos, ergotamina) que estão indicados no tratamento
de enxaqueca, estão contraindicados nos doentes com
doença cardíaca isquémica. Ambas as situações podem
produzir uma cefaleia forte acompanhada de náusea e
ambas podem ser desencadeadas pelo exercício. Uma
cefaleia semelhante à enxaqueca pode ser desencadeada
pelo tratamento da angina, tal como a nitroglicerina.

10.7 Cefaleia atribuída a outra
perturbação da homeostasia
Descrição:

Cefaleia causada por qualquer perturbação da
homeostasia não descrita acima.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Diagnosticada uma perturbação da homeostasia dife-
rente das descritas acima e conhecida como podendo
causar cefaleias

C. Evidência de causalidade demonstrada por qualquer ou
ambos os seguintes:
1. a cefaleia desenvolve-se em relação temporal com o
início da perturbação da homeostasia

2. qualquer ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piora significativamente a par do agra-
vamento da perturbação da homeostasia

b) a cefaleia melhora significativamente a par da
melhoria ou resolução da perturbação da
homeostasia

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentário;

Embora as relações entre a cefaleia e uma variedade de
doenças sistémicas e metabólicas tenha sido proposta, a
avaliação sistemática dessas relações não foi efetuada e
não há evidência suficiente para construir critérios opera-
cionais de diagnóstico.
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11. Cefaleia ou dor facial atribuída
a perturbação do crânio,
pescoço, olhos, ouvidos, nariz,
seios perinasais, dentes, boca ou
outras estruturas cranianas ou
faciais
11.1 Cefaleia atribuída a perturbação de osso craniano

11.2 Cefaleia atribuída a perturbação do pescoço

11.2.1 Cefaleia cervicogénica

11.2.2 Cefaleia atribuída a tendinite retrofaríngea

11.2.3 Cefaleia atribuída a distonia crânio-cervical

11.3 Cefaleia atribuída a perturbação dos olhos

11.3.1 Cefaleia atribuída a glaucoma agudo

11.3.2 Cefaleia atribuída a erros de refração

11.3.3 Cefaleia atribuída a heteroforia ou heterotropia

(estrabismo latente ou manifesto)

11.3.4 Cefaleia atribuída a inflamação ocular

11.3.5 Cefaleia atribuída a trocleíte

11.4 Cefaleia atribuída a perturbação dos ouvidos

11.5 Cefaleia atribuída a perturbação do nariz ou seios

perinasais

11.5.1 Cefaleia atribuída a rinossinusite aguda

11.5.2 Cefaleia atribuída a rinossinusite crónica ou

recorrente

11.6 Cefaleia atribuída a perturbação dos dentes ou man-

díbula 

11.7 Cefaleia ou dor facial atribuída a perturbação da

articulação temporomandibular (ATM)

11.8 Cefaleia ou dor facial atribuída a inflamação do liga-

mento estilo-hioideu

11.9 Cefaleia ou dor facial atribuída a outra perturbação

do crânio, pescoço, olhos, ouvidos, nariz, seios peri-

nasais, dentes, boca ou outras estruturas

Codificada noutro local:

Cefaleias decorrentes de traumatismo da cabeça ou

pescoço são classificadas no grupo 5. Cefaleia atribuída a

traumatismo crânio-encefálico e/ou cervical, em particular

relativamente à cefaleia atribuída à lesão em contragolpe,

independentemente da possibilidade destas cefaleias

serem devidas a patologia cervical. As cefaleias neuralgi-

formes com manifestações álgicas faciais, cervicais e/ou

cefálicas são classificadas no grupo 13. Nevralgias crania-

nas e outras dores faciais.

Comentário geral
Cefaleia primária, secundária ou ambas?

Quando uma nova cefaleia ocorre pela primeira vez em

relação temporal estreita com uma alteração craniana,

cervical, facial, dos olhos, nariz, seios perinasais, boca ou

dentes que é reconhecida como causa de dor, será classifi-

cada como uma cefaleia secundária atribuível a essa alte-

ração. Isso também é verdadeiro se a cefaleia apresenta

características de qualquer cefaleia primária classificada

na Parte um do ICDH-3 beta. Quando uma cefaleia primá-

ria preexistente se torna crónica ou piora significativamen-

te (a intensidade e/ou a frequência aumentam duas vezes

ou mais) em relação temporal estreita com a alteração cra-

niana, cervical, facial, dos olhos, nariz, seios perinasais,

boca ou dentes, deverão ser codificados ambos os diag-

nósticos, o diagnóstico da cefaleia primária inicial e o

diagnóstico de 11. Cefaleia ou dor facial atribuída a per-

turbação do crânio, pescoço, olhos, ouvidos, nariz, seios

perinasais, dentes, boca ou outras estruturas cranianas ou

faciais (ou um dos seus subtipos) desde que haja clara evi-

dência de que essa perturbação possa causar cefaleias.

Introdução
As alterações da coluna cervical e de outras estruturas

do pescoço e da cabeça são frequentemente consideradas

causas comuns de cefaleia, já que muitas das cefaleias se

iniciam ou se localizam na região cervical, occipital ou na

nuca. As alterações degenerativas da coluna cervical

podem-se encontrar quase universalmente em indivíduos

com mais de 40 anos de idade. No entanto, estudos con-

trolados de grandes dimensões têm demonstrado que

estas alterações são igualmente frequentes entre os indiví-

duos que sofrem e que não sofrem de cefaleias. Assim, a

espondilose e a osteocondrose não deverão continuar a

ser consideradas como causa de cefaleias. O mesmo prin-

cípio se aplica a outras patologias muito frequentes como:

sinusite crónica, alterações da articulação temporomandi-

bular ou erros de refração. 

Na ausência de critérios específicos, praticamente

todos os tipos de cefaleia poderiam ser classificados como

11. Cefaleia ou dor facial atribuída a distúrbio do crânio,

pescoço, olhos, ouvidos, nariz, seios perinasais, dentes, boca

ou outras estruturas faciais cranianas. Não é suficiente

enumerar as manifestações das cefaleias para as definir,

uma vez que estas características não são específicas. O

objetivo dos critérios neste capítulo não é somente des-

crever todos os subtipos de cefaleias em todas as suas pos-

síveis subformas, mas sim estabelecer relações causais

entre as cefaleias e/ou dores faciais e as alterações do crâ-

nio, pescoço, olhos, ouvidos, nariz, seios perinasais, den-

tes, boca, ou outras estruturas faciais ou cranianas, quan-

do estas existirem. Por essa razão, considera-se necessário

identificar critérios específicos rigorosos para a cefaleia

cervicogénica e outras causas de cefaleia descritas neste

capítulo. Não é possível levar em consideração aqui os

resultados de testes diagnósticos não confirmados ou

cujos critérios de qualidade não tenham sido investigados.

Contrariamente, o objetivo dos critérios aqui revistos é

motivar o desenvolvimento de testes operacionais fiáveis

e válidos que possam estabelecer as relações causais espe-

cíficas entre as cefaleias e as alterações crânio-cervicais. 

Devido a estes motivos, e devido à diversidade das per-

turbações causativas de cefaleias com as quais se lida

neste capítulo, é difícil descrever um conjunto genérico de

critérios para as cefaleias e/ou dores faciais atribuíveis a

essas perturbações. No entanto, na maioria dos casos, há

conformidade com os seguintes:

A. Cefaleia ou dor facial cumprindo o critério C
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B. Evidência clínica, laboratorial ou imagiológica de

uma perturbação ou lesão no crânio, pescoço, olhos,

ouvidos, nariz, seios perinasais, dentes, boca ou

outra estrutura facial ou cervical que se reconheça

ser capaz de provocar dor

C. Evidência de que a dor possa ser atribuível à pertur-

bação ou lesão

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico ICHD-3

beta.

11.1 Cefaleia atribuída a perturbação de
osso craniano
Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C

B. Evidência clínica, laboratorial ou imagiológia de uma

perturbação ou lesão óssea craniana reconhecida como

causa válida de cefaleia

C. Evidência de relação causal demonstrada por, pelo

menos. dois dos seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o

início da perturbação ou lesão óssea craniana

2. um ou ambos os seguintes:

a) a cefaleia agravou significativamente a par do agra-

vamento da perturbação ou lesão óssea craniana

b) a cefaleia melhora significativamente a par da

melhoria da perturbação ou lesão óssea craniana

3. a cefaleia é exacerbada com a pressão aplicada no

local da perturbação ou lesão óssea craniana

4. a cefaleia está localizada no local da perturbação ou

lesão óssea craniana

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Comentário:

Muitas das alterações do crânio (exemplos: defeitos

congénitos, fraturas, tumores, metástases) geralmente não

são acompanhados por cefaleia. Exceções importantes

são: osteomielite, mieloma múltiplo e doença de Paget. A

cefaleia pode também ser causada por lesões da mastóide

e por petrosite.

11.2 Cefaleia atribuída a perturbação
do pescoço
Classificada noutro local:

A Cefaleia causada por traumatismo cervical é classifi-

cada em 5. Cefaleia atribuída a traumatismo crânio-ence-

fálico e/ou cervical ou num dos seus subtipos.

Descrição:

Cefaleia causada por uma perturbação que envolve

qualquer estrutura do pescoço, incluindo os seus elemen-

tos ósseos, 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

2.1.1 Cefaleia tipo tensão episódica pouco frequente asso-
ciada a dor pericraniana, 2.2.1 Cefaleia tipo tensão fre-
quente associada a dor pericraniana ou 2.3.1 Cefaleia tipo
tensão crónica associada a dor pericraniana. Parece apro-
priado acrescentar um diagnóstico do Apêndice A 11.2.5
Cefaleia atribuída a dor cervical miofascial e aguardar pela
demonstração de que este tipo de cefaleia está mais rela-
cionado com as cefaleias cervicogénicas do que com 2.
Cefaleia de tensão. Existem muitos casos em que estas
duas categorias se sobrepõem e o diagnóstico se torna um
desafio.

Descrição:

Cefaleia causada por perturbação da coluna cervical e
dos seus componentes ósseos, disco intervertebral e/ou
de tecidos moles, habitualmente, mas nem sempre acom-
panhada de dor cervical.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Evidência clínica, laboratorial e/ou imagiológica de
uma perturbação ou lesão na coluna cervical ou nos
tecidos moles do pescoço, reconhecidas por ser uma
causa possível de cefaleia

C. Evidência de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia instalou-se em relação temporal com o iní-
cio da perturbação cervical ou com o aparecimento
da lesão

2. a cefaleia melhorou significativamente ou resolveu a
par da melhoria ou resolução da perturbação ou
lesão cervical

3. redução da amplitude de movimento cervical com
agravamento da cefaleia por manobras provocatórias

4. abolição da cefaleia após um bloqueio anestésico
diagnóstico de uma estrutura cervical ou de seu
suprimento nervoso

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentários: 

As caraterísticas que tendem a distinguir a 11.2.1
Cefaleia cervicogénica de 1. Enxaqueca e 2. Cefaleia tipo
tensão incluem, dor lateralizada fixa (sempre do mesmo
lado), provocação da dor habitual por pressão digital nos
músculos cervicais e pelo movimento cefálico e irradiação
póstero-anterior da dor. No entanto, apesar destas carate-
rísticas sugerirem 11.2.1 Cefaleia cervicogénica, não são
exclusivas desta entidade e não definem, necessariamen-
te, relação de causalidade. As características de enxaque-
ca, como a náusea, vómitos, foto e fonofobia podem estar
presentes na 11.2.1 Cefaleia cervicogénica, embora habi-
tualmente com uma expressão menos evidente que na 1.
Enxaqueca e podem diferenciar alguns casos de 2. Cefaleia
tipo tensão.
Tumores, fraturas, infeções e artrite reumatoide da

coluna cervical superior não têm sido formalmente vali-
dadas como causa de cefaleias mas, no entanto, podem
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ser aceites como causas válidas, quando demonstradas
como tal, em casos individuais. A espondilose cervical e a
osteocondrite podem ou não ser causas válidas 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 tensão. No entanto,
aguardando mais evidência, um diagnóstico alternativo
de A11.2.5 Cefaleia atribuída a dor cervical miofascial foi
incluída no Apêndice.
A cefaleia causada por radiculopatia cervical superior

tem sido foi postulada e, com base no conhecimento atual
de que existe convergência entre as fibras nociceptivas cer-
vicais superiores com as trigeminais, esta torna-se uma
causa lógica de cefaleias. Pendente de mais evidência, este
diagnóstico localiza-se atualmente no Apêndice como
A.11.2.4 Cefaleia atribuída a radiculopatia cervical superior.

11.2.2 Cefaleia atribuída a tendinite
retrofaríngea
Descrição:

Cefaleia causada por inflamação ou calcificação dos
tecidos moles retrofaríngeos, geralmente provocada pelo
estiramento ou compressão dos músculos pré-vertebrais
cervicais superiores.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Tendinite retrofaríngea demonstrada por evidência
imagiológica de edema anormal dos tecidos moles pré-
vertebrais em níveis cervicais altos

C. Evidência de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia instalou-se em relação temporal com o iní-
cio da tendinite retrofaríngea

2. um ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou significativamente a par da pro-
gressão da tendinite retrofaríngea

b) a cefaleia melhorou significativamente ou resol-
veu a par da melhoria ou resolução da tendinite
retrofaríngea

3. a dor é significativamente agravada pela extensão do
pescoço, rotação da cabeça e/ou deglutição

4. existe sensibilidade à palpação das apófises espinho-
sas das primeiras três vértebras cervicais

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentários:

A temperatura corporal e a velocidade de sedimenta-
ção (VS) estão geralmente elevadas na tendinite retrofa-
ríngea. Apesar da retroflexão do pescoço agravar consis-
tentemente a dor, isso também costuma ocorrer com a
rotação e a deglutição. O tecido acima das apófises trans-
versas das três primeiras vértebras estão geralmente dolo-
rosos ou sensíveis à palpação.
As calcificações dos tecidos pré-vertebrais são visuali-

zadas melhor por TC ou RM, mas o RX simples do pescoço
pode ser suficiente para as revelar. Em vários casos, um

material calcificado amorfo tem sido aspirado dos tecidos
pré-vertebrais edemaciados. 
A dissecção alta da carótida (ou outra lesão carotídea

ou peri-carotídea) deve ser excluída antes de se poder
confirmar o diagnóstico de 11.2.2 Cefaleia atribuída a ten-
dinite retrofaríngea.

11.2.3 Cefaleia atribuída a distonia
crâniocervical
Descrição:

Cefaleia causada por distonia que envolve os músculos
cervicais, com movimentos anormais ou defeito postural
do pescoço ou cabeça resultantes de hiperatividade mus-
cular.

Critérios de diagnóstico:

A. Dor cervical ou cefaleia posterior preenchendo o crité-
rio C

B. Distonia crânio-cervical demonstrada por movimentos
anormais ou defeito postural do pescoço ou da cabeça
resultante de hiperatividade muscular

C. Evidência de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o
início da distonia crânio-cervical

2. a cefaleia agravou-se significativamente a par da pro-
gressão da distonia crânio-cervical

3. a localização da cefaleia corresponde à localização
dos músculos distónicos

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentário:

As distonias focais da cabeça e do pescoço acompanha-
das por 11.2.3 Cefaleia atribuída a distonia crânio-cervical
são a distonia faríngea, o torcicolo espasmódico, a distonia
mandibular, a distonia lingual e uma combinação das dis-
tonias cranianas e cervical (distonia segmentar crânio-cer-
vical). A dor é presumivelmente causada pela contração
muscular local e alterações secundárias de sensibilização.

11.3 Cefaleia atribuída a perturbação
dos olhos
Descrição:

Cefaleia causada por uma perturbação que envolve um
ou ambos os olhos.

11.3.1 Cefaleia atribuída a glaucoma agudo
Descrição:

Cefaleia, habitualmente unilateral, causada pelo glau-
coma agudo de ângulo estreito e associada a outros sinais
e sintomas desta perturbação.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C 
B. Diagnóstico de Glaucoma agudo de ângulo estreito 
C. Evidência de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
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1. a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o
início do glaucoma

2. a cefaleia agravou-se significativamente a par da pro-
gressão do glaucoma

3. a cefaleia melhorou significativamente ou resolveu a
par da melhoria ou a resolução do glaucoma

4. a localização da cefaleia inclui o olho afetado
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentário:

O glaucoma agudo geralmente causa dor ocular e/ou
peri-orbitária, perda de acuidade visual (visão turva), náu-
seas e vómitos. Quando a pressão sobe acima de 30 mmHg,
o risco de perda visual permanente aumenta dramatica-
mente, o que torna essencial o diagnóstico atempado.

11.3.2 Cefaleia atribuída a erros de refração
Descrição:

Cefaleia causada por erros refrativos visuais, geralmen-
te sintomática após tarefas visuais prolongadas.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C 
B. Erro de refração não corrigido ou inadequadamente
corrigido num ou em ambos os olhos

C. Evidência de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se e/ou agravou em relação tem-
poral com o início ou agravamento do erro refrativo

2. a cefaleia melhorou significativamente após a corre-
ção do erro refrativo

3. a cefaleia é agravada por atividades visuais prolonga-
das na distância ou no ângulo em que a visão está
afetada

4. a cefaleia melhora significativamente quando a tare-
fa visual é descontinuada

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentário:

A maioria dos doentes com 11.3.2 Cefaleia atribuída a
erro de refração procura a opinião de um oftalmologista.
Embora os erros refrativos sejam uma causa de cefaleia
muito menos frequente do que geralmente se acredita, há
alguma evidência que exista em crianças, assim como
num número de casos sugestivos em adultos.

11.3.3 Cefaleia atribuída a heteroforia ou
heterotropia (estrabismo latente ou manifesto)
Descrição:

Cefaleia causada por estrabismo latente ou manifesto,
habitualmente ocorrendo após tarefas visuais prolongadas.

Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia frontal preenchendo o critério C
B. A heteroforia ou a heterotropia foram demonstradas
com, pelo menos, um dos seguintes sintomas:

1. visão desfocada 
2. diplopia
3. dificuldade na focagem quando se alterna a visão de
objetos próximos para objetos distantes e/ou vice-
versa

C. Evidência de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o
início do estrabismo ou construiu para o seu diag-
nóstico

2. a cefaleia melhorou significativamente após a corre-
ção do estrabismo

3. a cefaleia é agravada por tarefas visuais prolongadas
4. a cefaleia é aliviada pela oclusão de um olho e/ou
descontinuação da tarefa visual

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentário:

A maioria dos doentes com 11.3.3 Cefaleia atribuída a
heteroforia ou heterotropia procura a opinião de um oftal-
mologista. Existe pouca evidência para esta causa de cefa-
leia à exceção da descrição de alguns casos sugestivos.

11.3.4 Cefaleia atribuída a inflamação ocular
Descrição: 

Cefaleia causada por perturbações oculares inflamató-
rias, tais como a irite, uveíte, esclerite ou conjuntivite e
associadas com outros sintomas e sinais destas patologias.

Critérios de diagnóstico:

A. Dor no olho ou peri-orbitária preenchendo o critério C
B. Evidência clínica, laboratorial e/ou imagiológica de
doença inflamatória ocular tal como irite, uveíte, ciclite,
esclerite, coroidite, conjuntivite ou inflamação da córnea

C. Evidência de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o
início da perturbação ocular

2. um ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia piorou significativamente a par do agra-
vamento da perturbação ocular

b) a cefaleia melhorou significativamente ou resol-
veu a par da melhoria ou resolução da perturba-
ção ocular

3. um ou ambos os seguintes:
a) a cefaleia melhora significativamente com a apli-
cação tópica ocular de um agente anestésico local

b) a cefaleia é agravada pela pressão aplicada ao olho
4. no caso de doença monocular, a cefaleia tem locali-
zação ipsilateral à perturbação ocular

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentários:

A inflamação ocular pode apresentar-se de muitas for-
mas e pode ser classificada de várias maneiras: pela loca-
lização anatómica (i.e., irite, ciclite, coroidite), pela evolu-

CLASSIFICAÇÃO INTERNACIONAL DE CEFALEIAS 3ª Edição – Tradução Portuguesa – 2014122



ção (aguda, subaguda, crónica), pela causa presumível
(agentes infeciosos endógenos ou exógenos, relacionada
com lentes de contacto, traumática), ou pelo tipo de infla-
mação (granulomatosa, não granulomatosa).
Dado que os territórios nociceptivos se sobrepõem e

convergem, qualquer fonte de dor localizada no globo
ocular pode provocar cefaleia em qualquer zona. Apesar
disso, se a perturbação ocular é unilateral, a cefaleia será
provavelmente ipsilateral.

11.3.5 Cefaleia atribuída a trocleíte
Codificada noutro local:

Um episódio de enxaqueca desencadeado por trocleíte
é codificado como 1. Enxaqueca ou um dos seus subtipos.

Descrição:

Cefaleia, geralmente de localização frontal e/ou peri-
orbitária, com ou sem dor ocular, causada por inflamação
peritroclear. É frequentemente exacerbada pelo movi-
mento inferior do olho afetado.

Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia peri-orbitária e/ou frontal preenchendo o cri-
tério C 

B. Evidência clínica e/ou imagiológica de inflamação tro-
clear

C. Evidência de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. dor ocular unilateral
2. cefaleia agravada por movimento do olho, em parti-
cular mobilização inferior em adução

3. a cefaleia melhorou significativamente após injeção
de anestésico local ou corticosteroide na região peri-
troclear

4. no caso de existir trocleíte unilateral, a cefaleia é ipsi-
lateral ao olho afetado

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentários:

A trocleíte, definida como inflamação da tróclea e/ou
bainha do músculo grande oblíquo pode causar dor ocu-
lar e cefaleia frontal que são agravadas pelos movimentos
oculares que envolvem a mobilização do grande oblíquo.
Embora não seja comum, não é rara, e deve ser considera-
da a avaliação de dor peri-orbitária unilateral. 
A trocleíte também pode desencadear um episódio de

1. Enxaqueca, que deve ser codificada em conformidade.

11.4 Cefaleia atribuída a perturbação
dos ouvidos
Descrição:

Cefaleia causada por uma perturbação inflamatória,
neoplásica ou outra de um ou ambos os ouvidos e associa-
da a outros sintomas e/ou sinais clínicos dessa perturbação.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C 

B. Evidência clínica, laboratorial ou imagiológica de per-

turbação infeciosa, neoplásica ou outra perturbação

irritativa de um ou ambos os ouvidos, reconhecida

como capaz de provocar cefaleia

C. Evidência de causalidade demonstrada por, pelo

menos, dois dos seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o

início ou aparecimento da perturbação ou lesão do

ouvido

2. um ou ambos os seguintes:

a) a cefaleia agravou significativamente a par do

agravamento ou da progressão da perturbação ou

lesão do ouvido

b) a cefaleia melhorou significativamente a par da

melhoria da perturbação ou lesão do ouvido

3. a cefaleia é exacerbada pela pressão aplicada no(s)

ouvido(s) afetado(s) ou estrituras peri-auriculares

4. no caso da perturbação ou lesão do ouvido ser unila-

teral, a cefaleia localiza-se ipsilateralmente

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta.

Comentário:

Dado que os territórios nociceptivos da cabeça e pesco-

ço se sobrepõem e convergem, parece claro que uma per-

turbação ou lesão auricular possa provocar cefaleias. É

pouco provável que a cefaleia, nestas condições, possa

ocorrer na ausência de otalgia concomitante, a manifesta-

ção típica de patologia do ouvido. 

11.5 Cefaleia atribuída a perturbação
do nariz ou seios perinasais
Termos previamente utilizados:

O termo “Cefaleia Sinusal” está ultrapassado porque foi

aplicado simultaneamente a cefaleias primárias a cefa-

leias supostamente atribuíveis a várias patologias ou per-

turbações do nariz e seios perinasais.

Descrição:

Cefaleia causada por uma perturbação do nariz e/ou

seios perinasais e associada a outros sintomas e/ou sinais

clínicos dessa perturbação ou patologia.

11.5.1 Cefaleia atribuída à rinossinusite aguda
Descrição:

Cefaleia causada por rinossinusite e associada a outros

sintomas e/ou sinais clínicos dessa perturbação.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C 

B. Evidência clínica, endoscópica nasal e/ou imagiológica

de rinossinusite aguda

C. Evidência de causalidade demonstrada por, pelo

menos, dois dos seguintes:

1. cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o

início da rinossinusite

2. um ou ambos os 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 resolução da rinossinusite

3. a cefaleia é exacerbada pela pressão aplicada nos

seios perinasais

4. no caso da rinossinusite ser unilateral, a cefaleia

localiza-se ipsilateralmente

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico ICHD-3.

Comentários:

1. Enxaqueca e 2. Cefaleia tipo tensão podem ser con-

fundidas com a 11.5.1 Cefaleia atribuída a rinossinusite

aguda dada a semelhança na localização da cefaleia e, no

caso da enxaqueca, devido à existência frequente de sinto-

mas autonómicos nasais concomitantes A presença ou

ausência de descarga nasal purulenta e/ou outras caracte-

rísticas diagnósticas de rinossinusite ajuda na diferencia-

ção destas situações. No entanto, um episódio 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 alterações patológicas por

imagiologia de rinossinusite aguda e correlacionar com a

descrição da dor efetuada pelo doente não é suficiente

para confirmar o diagnóstico de 11.5.1 Cefaleia atribuída

a rinossinusite aguda. A resposta terapêutica à anestesia

local é evidência sugestiva, mas pode também não ser

patognomónica.

11.5.2 Cefaleia atribuída a rinossinusite
crónica ou recorrente
Descrição:

Cefaleia causada por perturbação inflamatória ou infe-

ciosa crónica dos seios perinasais e associada com outros

sintomas e/ou sinais clínicos dessa perturbação.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C

B. Evidência clínica, endoscópica nasal ou imagiológica de

infeção ou outro processo inflamatório corrente ou pas-

sado localizado nos seios perinasais

C. Evidência de causalidade demonstrada por, pelo

menos, dois dos seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o

início da rinossinusite crónica

2. a cefaleia melhora ou agrava a par do grau de conges-

tão sinusal, drenagem e outros sintomas da rinossi-

nusite crónica

3. a cefaleia é exacerbada pela pressão aplicada nos

seios perinasais

4. no caso da rinossinusite unilateral, a cefaleia locali-

za-se ipsilateralmente

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-

3 beta.

Comentário:

Tem sido controverso se a sinusite crónica pode produ-

zir cefaleia persistente. Estudos recentes parecem supor-

tar esta causalidade.

11.6 Cefaleia atribuída a perturbação
dos dentes ou mandíbula 
Descrição:

Cefaleia causada por uma perturbação envolvendo os

dentes e/ou mandíbula.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C 

B. Evidência clínica e/ou imagiológica de perturbação ou

lesão de um ou mais dentes e/ou da mandíbula, reco-

nhecida como capaz de provocar cefaleia

C. Evidência de causalidade demonstrada por, pelo

menos, dois dos seguintes:

1. cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o

início ou aparecimento da perturbação ou lesão 

2. um ou ambos os seguintes:

a) a cefaleia agravou significativamente a par do

agravar ou progressão da perturbação ou lesão 

b) a cefaleia melhorou significativamente ou resol-

veu a par da resolução da perturbação ou lesão 

3. a cefaleia é exacerbada pela pressão aplicada na

lesão

4. no caso da perturbação ou lesão ser unilateral, a

cefaleia localiza-se ipsilateralmente

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-

3 beta.

Comentário:
As alterações 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 atribuída a perturbações dos dentes ou mandíbu-

la é a periodontite ou a pericoronite, como resultado de

infeção ou irritação traumática ao redor de um terceiro

molar (dente do siso) inferior parcialmente exteriorizado.

11.7 Cefaleia atribuída a perturbação
da articulação da temporomandibular
(ATM)
Descrição:

Cefaleia causada por perturbação que envolve as estru-

turas da região temporo-mandibular.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C 

B. Evidência clínica e/ou imagiológica de um processo

patológico afetando a articulação temporo-mandibular

(ATM), os músculos da mastigação e/ou estruturas

associadas.

C. Evidência de causalidade demonstrada por, pelo

menos, dois dos seguintes:
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1. cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o

início da perturbação temporomandibular

2. um ou ambos os seguintes:

a) a cefaleia agravou significativamente a par da

progressão da perturbação temporomandibular

b) a cefaleia melhorou significativamente ou resol-

veu a par da melhoria ou resolução da perturba-

ção temporomandibular

3. a cefaleia é produzida ou exacerbada pelos movi-

mento ativos da mandíbula,movimentos passivos na

amplitude de mobilização da mandíbula e/ou mano-

bras provocadoras aplicadas às estruturas temporo-

mandibulares como pressão na ATM e músculos

mastigatórios anexos

4. a cefaleia, quando unilateral, é ipsilateral ao lado da

perturbação temporomandibular

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta.

Comentários:

A 11.7 Cefaleia atribuída a perturbação da articulação

temporomandibular (ATM) é geralmente mais proemi-

nente nas regiões pré-auriculares, nos músculos masséte-

res e temporais. As origens da dor incluem deslocamento

de disco, osteoartrite, hipermotilidade articular e dor mio-

fascial regional. A 11.7 Cefaleia atribuída a perturbação da

articulação ATM tende a ser unilateral, quando o comple-

xo temporomandibular é o gerador da dor, mas pode ser

bilateral, quando há envolvimento muscular. A dor facial

referida é comum.

O diagnóstico de disfunção da ATM pode ser difícil,

existindo controvérsia em relação à importância relativa

da evidência clínica e imagiológica. É recomendada a uti-

lização dos critérios de diagnóstico desenvolvidos pelo

grupo de interesse especial do Consórcio Internacional e

dor orofacial.

Existe alguma sobreposição entre 11.7 Cefaleia atribuí-

da a perturbação da articulação ATM resultante de tensão

muscular e 2. Cefaleia tipo tensão. Quando o diagnóstico

de disfunção da ATM é incerto, a cefaleia deve ser codifi-

cada como 2. Cefaleia tipo tensão ou um dos seus subtipos

(presumivelmente associada a dor pericraniana).

11.8 Cefaleia ou dor facial atribuída a
inflamação do ligamento estilo-hioideu
Termo utilizado previamente:

Síndrome de Eagle.

Descrição:

Cefaleia unilateral, com dor no pescoço, faríngea /ou

facial, causada por inflamação do ligamento estilo-hioi-

deu e geralmente provocada ou exacerbada pela rotação

da cabeça.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia ou dor cervical, faríngea e/ou facial

preenchendo o critério C 

B. Evidência imagiológica de calcificação ou alongamento

do ligamento estilo-hioideu

C. Evidência de causalidade demonstrada por, pelo

menos, dois dos seguintes:

1. a dor é provocada ou exacerbada pela palpação digi-

tal do ligamento estilo-hioideu

2. a dor é provocada ou exacerbada pela rotação da

cabeça

3. a dor é ipsilateral ao lado do ligamento estilo-hioideu

inflamado

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta.

Comentário:

A 11.8 Cefaleia ou dor facial atribuída a inflamação do

ligamento estilo-hioideu é geralmente percebida na orofa-

ringe, pescoço e/ou face, mas alguns doentes referem uma

cefaleia mais generalizada.

11.9 Cefaleia ou dor facial atribuída a
outra perturbação do crânio, pescoço,
olhos, ouvidos, nariz, seios da face,
dentes, boca ou outras estruturas
faciais ou cervicais
Descrição:

Cefaleia e/ou dor facial causada por uma perturbação

do crânio, pescoço, olhos, ouvidos, nariz, seios perinasais,

dentes, boca ou outras estruturas cervicais ou faciais não

descritas acima.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia e/ou dor facial preenchendo o crité-

rio C 

B. Diagnóstico de uma perturbação ou lesão do crânio,

pescoço, olhos, ouvidos, nariz, seios perinasais, dentes,

boca ou outra estrutura facial ou cervical reconhecida-

mente capaz de provocar dor

C. Evidência de causalidade demonstrada por, pelo

menos, dois dos seguintes:

1. a cefaleia e/ou dor facial desenvolveu-se em relação

temporal com o início da perturbação ou apareci-

mento da lesão

2. um ou ambos os seguintes:

a) a cefaleia e/ou dor facial agravou significativa-

mente a par da progressão da perturbação ou

lesão

b) a cefaleia e/ou dor facial melhorou significativa-

mente ou resolveu a par da melhoria ou resolução

da perturbação ou lesão

3. a cefaleia e/ou dor facial é exacerbada pela pressão

aplicada à lesão

4. a cefaleia e/ou dor facial está localizada de acordo

com o local da lesão.

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta.
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12. Cefaleia atribuída a
perturbação psiquiátrica
12.1 Cefaleia atribuída a perturbação de somatização
12.2 Cefaleia atribuída a perturbação psicótica

Codificada noutro local:

As cefaleias atribuídas a uso (por exemplo dependên-
cia), privação, intoxicação aguda de uma substância e as
cefaleias atribuídas a uso excessivo de medicação estão
todas codificadas em 8. Cefaleia atribuída a uma substân-
cia ou à sua privação.

Comentário geral
Cefaleia primária, secundária ou ambas?

As cefaleias são comuns e as perturbações psiquiátricas
também, pelo que é expectável, por simples acaso, a coe-
xistência das duas. Contudo, quando uma cefaleia ocorre,
pela primeira vez, em estreita relação temporal com uma
perturbação psiquiátrica, poderá haver uma relação cau-
sal. Se for confirmada esta relação, a cefaleia deverá ser
codificada como secundária a essa perturbação. Isto tam-
bém é verdade, mesmo que a nova cefaleia tenha as carac-
terísticas de qualquer uma das cefaleias primárias codifi-
cadas na Parte 1 da ICHD-3 beta. Quando uma cefaleia
primária preexistente, com as características de cefaleia
primária, se torna crónica ou piora significativamente (a
frequência e/ou a gravidade aumentam duas vezes ou
mais) em estreita relação temporal com uma perturbação
psiquiátrica, ambos os diagnósticos de cefaleia, o da cefa-
leia inicial e o diagnóstico de 12. Cefaleia atribuída a per-
turbação psiquiátrica (ou um dos seus subtipos), devem
ser atribuídos, desde que haja clara evidência de que a
perturbação é causadora da cefaleia. Quando não se con-
firma uma relação de causa e efeito, a cefaleia primária
preexistente e a perturbação psiquiátrica devem diagnos-
ticar-se separadamente. 
Ainda não foi descrita uma cefaleia crónica atribuída a

perturbação psiquiátrica que persista para além da resolu-
ção desta.

Introdução
Não há suficiente evidência da existência de causas psi-

quiátricas para as cefaleias. Logo, as categorias de diag-
nóstico, incluídas nesta secção da classificação são limita-
das àqueles poucos casos, em que a cefaleia ocorre no
contexto e como consequência direta de uma perturbação
psiquiátrica, reconhecida por se manifestar sintomatica-
mente por cefaleia.
Os critérios de diagnóstico devem ser suficientemente

restritivos de modo a não incluírem 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 atribuída a perturbação
psiquiátrica, o diagnóstico baseia-se mais na avaliação
personalizada das histórias clínicas e exames objetivos do
que em marcadores biológicos de diagnóstico. 
É claro que as cefaleias podem ocorrer em associação

com as perturbações psiquiátricas e sem nenhuma rela-
ção causal. As cefaleias ocorrem por coincidência com
várias perturbações psiquiátricas, incluindo perturbações
depressivas (perturbação depressiva major, episódio
único ou recorrente; perturbação depressiva persistente),
perturbações ansiosas (perturbação de ansiedade de
separação, perturbação de pânico, perturbação de ansie-
dade social e perturbação de ansiedade generalizada) e
perturbações relacionadas com trauma e stress (perturba-
ção reativa de vinculação, perturbação de stress agudo,
perturbação de stress pós-traumático, perturbações de
adaptação). Nestes casos, quando não há evidência de
uma relação causal, devem ser atribuídos, em separado, o
diagnóstico da cefaleia primária e o da perturbação psi-
quiátrica. Nas crianças e adolescentes, as cefaleias primá-
rias (enxaqueca, cefaleia tipo tensão episódica e sobretu-
do a cefaleia tipo tensão crónica) são frequentemente
comórbidas com uma perturbação psiquiátrica. As pertur-
bações do sono, a perturbação de stress pós-traumático, a
perturbação de ansiedade social (fobia social), a perturba-
ção de defeito de atenção/hiperatividade, a perturbação
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-
nóstico da cefaleia pediátrica.
Contudo, os dados epidemiológicos mostram que as

cefaleias e as perturbações psiquiátricas ocorrem juntas
com uma frequência maior do que aquela que seria expec-
tável pelo simples acaso. Estas aparentes comorbilidades
podem, em parte, ser explicáveis por fatores confusionais.
Por exemplo, os doentes que recebem um diagnóstico têm
maior probabilidade de ter outro, apenas porque recebem
mais atenção médica. Também são possíveis comorbilida-
des autênticas, como é o caso da enxaqueca e da depres-
são, indicando a probabilidade de uma ligação subjacen-
te. Alguns exemplos de putativas relações causais incluem
as cefaleias que provocam perturbações psiquiátricas, as
condições psiquiátricas que causam cefaleias, a influência
recíproca entre as cefaleias e as perturbações psiquiátricas
e ambas terem, como causa, fatores subjacentes comuns.
Embora seja possível que as cefaleias que ocorrem em

associação com algumas perturbações psiquiátricas, tais
como perturbações depressivas, perturbações de ansieda-
de e perturbações relacionadas com trauma/stress sejam
atribuídas a estas perturbações, devido às incertezas no
que respeita à relação causal e à relativa ausência de evi-
dência, neste contexto, os critérios das cefaleias atribuídas
a estas perturbações psiquiátricas foram incluídos apenas
no Apêndice. É necessária maior clarificação acerca dos
mecanismos subjacentes a estas relações causais, para
tirar conclusões robustas.
A evidência sugere que a presença de uma perturbação

psiquiátrica comórbida tende a piorar a evolução de 1.
Enxaqueca e/ou 2. Cefaleia tipo tensão, aumentando a fre-
quência e a intensidade da cefaleia e/ou tornando-a mais
resistente ao tratamento. Assim, são importantes a identi-
ficação e o tratamento de qualquer perturbação psiquiá-
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trica comórbida para a abordagem adequada destas cefa-
leias. Nas crianças e adolescentes as cefaleias primárias
(enxaqueca, cefaleia tipo tensão episódica e sobretudo a
cefaleia tipo tensão crónica) são frequentemente comór-
bidas com perturbações psiquiátricas. As perturbações do
sono, a perturbação de stress pós-traumático, a perturba-
ção de ansiedade social (fobia escolar), a perturbação de
hiperatividade/defeito de atenção, a perturbação 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 prognóstico da cefa-
leia pediátrica.
Para confirmar se uma cefaleia deve ser atribuída a uma

perturbação psiquiátrica, é importante saber se existe ou
não uma doença psiquiátrica concomitante. Recomenda-
se que seja inquirida a presença de sintomas psiquiátricos
comórbidos comuns, tais como perturbações depressivas e
de ansiedade, em todos os doentes com cefaleias. Quando
se suspeita que uma perturbação psiquiátrica possa ser
uma possível causa das cefaleias, recomenda-se, então,
uma avaliação realizada por um psiquiatra ou psicólogo
experientes.

12.1 Cefaleia atribuída a perturbação de
somatização
Descrição:

Cefaleia ocorrendo como parte da apresentação sinto-
mática duma perturbação de somatização.

Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia cumprindo o critério C
B. Foi feito o diagnóstico de perturbação de somatização
caracterizado por ambos os seguintes:
1. história clínica de múltiplas queixas físicas inician-
do-se antes dos 30 anos, que nunca foram completa-
mente explicadas por qualquer entidade médica
conhecida ou, quando há uma entidade médica rela-
cionada, são excessivas relativamente ao que seria de
esperar tendo como base a história, o exame objetivo
ou os exames complementares

2. durante a evolução da perturbação, todos os seguintes:
a) no mínimo quatro sintomas dolorosos com ori-
gem em quatro locais distintos ou durante quatro
funções diferentes (exemplo: cabeça, tórax, dorso,
abdómen, articulações, extremidades e/ou reto,
e/ou durante a menstruação, coito e/ou micção)

b) pelo menos, dois sintomas gastrintestinais para
além da dor (exemplo: náuseas, meteorismo,
vómitos, exceto durante gravidez, diarreia e/ou
intolerância a diferentes alimentos)

c) pelo menos um sintoma sexual para além da dor
(exemplo: indiferença sexual, disfunção erétil ou
ejaculatória, irregularidade menstrual, menorra-
gia e/ou vómitos durante a gravidez)

d) pelo menos, um sintoma pseudo-neurológico
não limitado à dor (exemplo: sintomas de conver-
são, tais como descoordenação ou desequilíbrio,

paralisia ou parésia localizadas, dificuldade em
engolir ou nó na garganta, afonia, retenção uriná-
ria, alucinações, perda de sensibilidade ao toque
ou à dor, diplopia, cegueira, surdez, convulsões,
sintomas dissociativos, tais como amnésia e/ou
perda de consciência mais do que desmaio)

C. Evidência 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
somáticos atribuídos à perturbação de somatização

2. a cefaleia, constante ou remitente, acompanha no
tempo a flutuação doutros sintomas somáticos atri-
buídos a perturbação de somatização

3. a cefaleia diminuiu de intensidade paralelamente à
remissão doutros sintomas somáticos atribuídos a
perturbação de somatização

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-
3 beta. 

Comentários:

A perturbação de somatização caracteriza-se por uma
combinação de sintomas múltiplos causadores de sofri-
mento e uma resposta excessiva ou mal adaptativa a estes
sintomas ou problemas de saúde relacionados. Os sinto-
mas incluem problemas e/ou disfunções gástricas ou
intestinais, lombalgias, dorsalgias, dores nos membros
superiores, inferiores ou articulações, cefaleias, dor toráci-
ca e/ou dispneia, tonturas, sentir-se cansado e/ou com
pouca energia, e perturbações do sono. O sofrimento do
doente é autêntico, seja ou não passível de explicação
médica. Os doentes tipicamente experienciam sofrimento
e um alto nível de incapacidade. Os sintomas podem ou
não ser acompanhados pelo diagnóstico de perturbações
médicas gerais ou perturbações psiquiátricas. Pode haver
um alto nível de utilização de recursos de saúde, que rara-
mente alivia as preocupações do doente. Do ponto de
vista dos médicos, muitos destes doentes parecem não
responder às terapias e novas intervenções e terapêuticas
podem apenas exacerbar a sintomatologia presente e sus-
citar outras complicações e efeitos colaterais. Alguns
doentes têm a sensação de que a sua avaliação e o seu tra-
tamento médico não são adequados.
É de notar que a perturbação de somatização per si não

se encontra incluída na quinta edição do “Diagnostic and
Statistical Manual of Mental Disorders” (DSM-5), a última
revisão do manual de diagnóstico da Associação de
Psiquiatria Americana, publicado em Maio de 2013. Foi
substituída pela categoria Perturbação de Sintomas
Somáticos, caracterizada por um ou mais sintomas somá-
ticos associados a pensamentos persistentes e despropor-
cionados acerca da gravidade dos seus sintomas, altos e
persistentes níveis de ansiedade relacionados com a sua
saúde e sintomas, ou demasiado tempo e energia dedica-
dos a estes sintomas e às preocupações com a saúde. Dada
a enorme heterogeneidade desta categoria (inclui tanto os
indivíduos com cefaleias que têm preocupações despro-
porcionadas acerca da gravidade das suas cefaleias, como
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os casos clássicos de perturbação de somatização com um
padrão ao longo da vida de sintomas somáticos múltiplos,
incluindo a cefaleia) ficou decidido que seria possível
fazer esta atribuição de diagnóstico apenas, quando a
cefaleia faça parte de um lato padrão de queixas somáticas
múltiplas. Logo, a ICHD-3 beta continua a considerar a
definição de perturbação de somatização da DSM-IV.

12.2 Cefaleia atribuída a perturbação
psicótica
Descrição:

Cefaleia como manifestação de um delírio, cujo con-
teúdo envolve um mecanismo que o doente acredita expli-
car a cefaleia (por exemplo: a cefaleia é o resultado de um
dispositivo implantado na cabeça por seres estranhos).

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia cumprindo o critério C
B. Presença de um delírio, cujo conteúdo envolve um
mecanismo que poderia explicar a cefaleia (ex: o doen-
te acredita que foi implantado na sua cabeça um dispo-
sitivo, que está a causar a cefaleia, ou que tem um
tumor craniano provocando cefaleia, apesar da existên-
cia de prova irrefutável em sentido contrário)

C. Evidência de causalidade demonstrada por qualquer
um dos seguintes ou por ambos: 
1. A cefaleia desenvolveu-se com ou após o início do
delírio

2. A cefaleia melhorou após remissão do delírio
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-
3 beta.

Comentários:

Os delírios são crenças falsas e fixas, baseadas em infe-
rências incorretas acerca da realidade, que são firmemen-
te sustentadas apesar de provas óbvias em contrário.
Podem envolver uma falsa convicção de que está presente
uma doença médica grave (exemplo: tumor cerebral ou
aneurisma) que causa a cefaleia, apesar de repetidamente
ser explicado e provado pelos profissionais competentes
que não existe tal doença.
Quando o doente desenvolve primeiro a cefaleia

(exemplo: uma das cefaleias primárias classificadas na
Parte um da ICHD-3 beta) e depois desenvolve uma expli-
cação delirante para a cefaleia, tal como esta ser causada
por um tumor, apesar de não haver evidência médica que
suporte esta convicção, a cefaleia pode não ser atribuída à
perturbação psiquiátrica; em vez disso, a cefaleia deve ser
codificada como uma cefaleia primária e ao paciente deve
ser dado o diagnóstico adicional de perturbação delirante
de tipo somático.
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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 





13. Neuropatias cranianas
dolorosas e outras dores faciais 
13.1 Nevralgia do trigémio

13.1.1 Nevralgia do trigémio clássica
13.1.1.1 Nevralgia do trigémio clássica puramente

paroxística
13.1.1.2 Nevralgia do trigémio clássica com dor

facial persistente
13.1.2 Neuropatia trigeminal dolorosa

13.1.2.1 Neuropatia trigeminal dolorosa atribuída
a herpes zóster agudo

13.1.2.2 Neuropatia trigeminal pós-herpética 
13.1.2.3 Neuropatia trigeminal pós-traumática

dolorosa
13.1.2.4 Neuropatia trigeminal dolorosa atribuída

a placa de esclerose múltipla 
13.1.2.5 Neuropatia trigeminal dolorosa atribuída

a lesão ocupando espaço
13.1.2.6 Neuropatia trigeminal dolorosa atribuída

a outra perturbação
13.2 Nevralgia do glossofaríngeo

13.2.1 Nevralgia do glossofaríngeo clássica
13.2.2 Nevralgia do glossofaríngeo sintomática

13.3 Nevralgia do nervo intermediário 
13.3.1 Nevralgia do nervo intermédiário clássica
13.3.2 Neuropatia do nervo intermédiário atribuída

ao Herpes zóster
13.4 Nevralgia do occipital 
13.5 Nevrite óptica
13.6 Cefaleia atribuída a isquémia do nervo motor ocular 
13.7 Síndrome de Tolosa-Hunt
13.8 Síndrome oculo-simpático paratrigeminal (Raeder’s) 
13.9 Neuropatia oftalmoplégica dolorosa recorrente
13.10 Síndrome do ardor bucal 
13.11 Dor facial persistente idiopática
13.12 Dor neuropática central

13.12.1 Dor neuropática central atribuída a Esclerose
Múltipla 

13.12.2 Dor central pós- AVC 

Introdução
A dor na cabeça e pescoço é mediada por fibras aferen-

tes dos nervos trigémio, intermediário, glossofaríngeo,
vago e primeiras raízes cervicais através dos nervos occipi-
tais. A estimulação destes nervos pela compressão, tração,
exposição ao frio ou outras formas de irritação ou por uma
lesão nas vias centrais pode desencadear uma dor em gui-
nada ou constante sentida na área inervada. A causa pode
ser evidente, tal como uma infeção por herpes zóster ou
uma alteração estrutural demonstrada por exames de
imagem, mas, em alguns casos, pode não haver causa apa-
rente para a dor nevrálgica. As nevralgias do trigémio e do
glossofaríngeo colocam alguns problemas de terminolo-
gia. Quando se comprova, na cirurgia, que a dor resulta da
compressão do nervo por uma ansa vascular, a nevralgia
deve ser estritamente encarada como secundária. Dado
que muitos doentes não são operados, é incerto se têm

nevralgia primária ou secundária. Por esta razão, o termo
clássica, em vez de primária, tem sido aplicado àqueles
doentes com uma história típica, mesmo quando uma
causa vascular possa vir a ser descoberta durante o curso
da doença. O termo secundária deve ser, então, reservado
para aqueles doentes em quem foi demonstrado um neu-
rinoma ou uma lesão similar. 

Definições dos termos usados neste capítulo1:

Dor: uma sensação desagradável e uma experiência
emocional associada a uma lesão tecidular atual ou
potencial.
Dor neuropática: Dor causada por uma lesão ou doen-

ça do sistema nervoso somatossensorial central.
Dor neuropática central: Dor causada por uma lesão

ou doença do sistema nervoso somatossensitivo central.
Dor neuropática periférica: dor causada por uma lesão

ou doença do sistema nervoso somatossensitivo periférico.
Neuropatia: Uma perturbação da função ou alteração

patológica num nervo ou nervos (num nervo: mononeu-
ropatia; em vários nervos: mononeuropatia múltipla;
quando difusa e bilateral: polineuropatia). O termo neuro-
patia não inclui neuropraxia, neurotemesis, secção do
nervo, perturbações do nervo como resultado de um
impacto transitório como uma pancada, um estiramento
ou uma crise epilética (o termo neurogénico aplica-se à
dor atribuída a tais perturbações temporárias).
Nevralgia: dor na distribuição do nervo ou nervos (uso

comum, sobretudo na Europa, frequentemente implica
uma qualidade paroxística, mas o termo nevralgia não
deve ser reservado para dores paroxísticas).

Nota:

1. Internacional Association for the Study of Pain:
Taxonomia. URL:http://www-iasp-pain.org

13.1 Nevralgia do trigémio
Descrição:

É um afeção caracterizada por dor recorrente, unilate-
ral, tipo choque eléctrico, breve, de início e fim abruptos, e
limitada ao território de distribuição de uma ou mais divi-
sões do nervo trigémio e despertada por estímulos inó-
cuos. Pode desenvolver-se sem causa aparente ou ser o
resultado de outra perturbação diagnosticada. Pode haver
ou não, adicionalmente, uma dor facial persistente de
intensidade moderada.

13.1.1 Nevralgia do trigémio clássica
Termo previamente usado:

Tic douloureux.

Descrição:

A nevralgia do trigémio desenvolve-se sem causa apa-
rente para além de compressão neurovascular.

Critérios de diagnóstico:

A. Pelo menos três episódios de dor facial unilateral preen-
chendo os critérios B e C
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B. Ocorrendo em uma ou mais divisões do nervo trigémio
e sem irradiação para além da distribuição do trigémio

C A dor tem, pelo menos, três das seguintes quatro carac-
terísticas:
1. recorrente em acessos paroxísticos, durando de uma
fração de segundo a 2 minutos

2. intensidade grave
3. tipo choque elétrico, fisgada, facada ou guinada 
4. desencadeada por estímulos inócuos no lado afetado
da face1

D. Não há défice neurológico2 clinicamente evidente
E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Notas: 

1. Alguns episódios podem ser ou parecer espontâneos,
mas deverá haver pelo menos três que são precipitados
para cumprirem os critérios.

2. Hipostesia ou hipoalgesia na região do trigémio afetada
indica sempre lesão axonal. Quando ambas estão pre-
sentes, há uma neuropatia trigeminal, sendo necessária
uma investigação diagnóstica exaustiva para excluir
casos sintomáticos. Há alguns doentes com hiperalgesia
na região dolorosa que não levarão necessariamente ao
diagnóstico de neuropatia trigeminal, porque pode refle-
tir um aumento da atenção do doente no lado doloroso.

Comentários:

Foi usado o termo clássico em vez de primário, porque
está de acordo com a evidência corrente, 13.1.1 Nevralgia
clássica do trigémio é causada por compressão neuro-vas-
cular, mais frequentemente pela artéria cerebelosa supe-
rior. A imagem (preferivelmente por RMN) deverá ser obti-
da para excluir causas secundárias e, na maior parte dos
doentes, para demonstrar a compressão neurovascular do
nervo trigémio.
Muitos doentes com 13.1.1 Nevralgia trigeminal clássi-

ca têm memorizado o início da dor.
13.1.1. A Nevralgia trigeminal clássica geralmente ini-

cia-se na segunda ou terceira divisão 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, há um período refratário durante o qual a
dor não pode ser despertada. Quando muito grave, a dor
pode provocar contração dos músculos da face do lado
afetado (tique doloroso). Discretos sintomas autonómi-
cos, tais como lacrimejo e/ou olho vermelho, podem
estar presentes.
A duração dos acessos de dor pode variar com o tempo

e estes tornarem-se cada vez mais prolongados e mais gra-
ves. Podem resultar em disfunção psicossocial, afetando
significativamente a qualidade de vida e levando frequen-
temente à perda de peso.
Entre os paroxismos, muitos doentes estão assintomá-

ticos. Na subforma 13.1.1.2 Nevralgia do trigémio clássica
com concomitante dor facial persistente na área afetada há
uma dor de fundo prolongada. 
13.1.1 A nevralgia do trigémio clássica pode ser precedi-

da por um período de dor contínua atípica designada na
literatura por pré-nevralgia do trigémio.

13.1.1.1 Nevralgia do trigémio clássica puramente

paroxística

Descrição: 

Nevralgia do trigémio sem dor facial persistente asso-
ciada.

Critérios de diagnóstico:

A. Episódios recorrentes de dor facial unilateral preenchen-
do os critérios de 13.1.1 Nevralgia trigeminal clássica

B. Sem dor facial persistente entre os episódios
C Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentário:

13.1.1.1 Nevralgia trigeminal clássica, puramente paro-
xística, geralmente responde à farmacoterapia (especial-
mente carbamazepina ou oxcarbazepina), pelo menos ini-
cialmente.

13.1.1.2 Nevralgia trigeminal clássica com dor facial
persistente 
Termos previamente usados:

Nevralgia facial atípica; nevralgia trigeminal tipo 2.

Descrição:

Nevralgia do trigémio com dor facial persistente asso-
ciada.

Critérios de diagnóstico:

A. Episódios recorrentes de dor facial unilateral preen-
chendo os critérios para 13.1.1 Nevralgia trigeminal
clássica

B. Dor facial persistente de intensidade moderada na área
afetada

C Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentários:

A 13.1.1.2 Nevralgia trigeminal clássica com dor facial
persistente tem sido descrita como nevralgia trigeminal
atípica ou, recentemente, como nevralgia trigeminal tipo 2.
A sensibilização central pode explicar a dor facial per-

sistente. Mostrar uma compressão neurovascular na RMN
é menos provável. A 13.1.1.2 Nevralgia trigeminal clássica
com dor facial persistente responde mal ao tratamento
conservador e à intervenção neurocirúrgica. É menos pro-
vável que seja despertada por estímulos inócuos.

13.1.2 Neuropatia trigeminal dolorosa
Descrição:

Dor da cabeça e/ou da face na distribuição de um ou
mais ramos do nervo trigémio, causada por qualquer
outra perturbação indicativa de lesão neuronal. A dor é
muito variável na qualidade e intensidade de acordo com
a causa.
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13.1.2.1 Neuropatia trigeminal dolorosa
atribuída a herpes zóster agudo
Descrição:

Dor na cabeça ou na face, unilateral, na distribuição de

um ou mais ramos do nervo trigémio, com menos de 3

meses de duração, causada por/e associada com outros

sintomas e/ou sinais clínicos de Herpes zóster agudo.

Critérios de diagnóstico:

A. Dor na cabeça e/ou na face, unilateral, durando menos

de 3 meses e preenchendo o critério C

B. Qualquer um ou ambos os seguintes:

1. erupção herpética que ocorreu no território de um

nervo trigémio ou nos seus ramos

2. deteção por PCR do DNA do vírus varicela-zóster no

LCR 

C. Evidência de causalidade demonstrada por ambos os

seguintes:

1. dor precedida de erupção herpética por < 7 dias

2. dor localizada na distribuição do mesmo ramo ou

ramos do nervo trigémio

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta.

Comentários: 

O Herpes zóster afeta o gânglio do nervo trigémio em

10-15% dos casos, com a divisão oftálmica isoladamente

em cerca de 80% dos casos. É raro que a dor não seja segui-

da por uma erupção ou rash (zóster sine herpete). O diag-

nóstico em tais casos é confirmado pela deteção por PCR

do DNA do vírus varicela-zóster no LCR. 

13.1.2.1 Neuropatia trigeminal dolorosa atribuída a

herpes zóster agudo é geralmente em guinada, ardor, lanci-

nante, acompanhada por alodínia cutânea.

O herpes oftálmico pode estar associado a paralisia dos

III, IV e VI nervos cranianos. O herpes zóster 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 pós-herpética
Termos previamente usados:

Nevralgia trigeminal pós-herpética.

Descrição:

Cefaleia e/ou dor facial persistente ou recorrente

durante, pelo menos, 3 meses na distribuição de um ou

mais ramos do nervo trigémio, com alterações sensitivas

variáveis, causada por Herpes zóster.

Critérios de diagnóstico:

A. Dor na cabeça e/ou na face persistente ou recorrente

por ≥ 3 meses e preenchendo o critério C

B. História de Herpes zóster agudo afetando um ramo ou

ramos do nervo trigémio

C. Evidência de causalidade demonstrada por ambos os

seguintes:

1. dor que se desenvolve em relação temporal com o
Herpes zóster agudo

2. dor localizada na distribuição do mesmo ramo ou
ramos do nervo trigémio

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentários:

A seguir ao Herpes zóster agudo, a nevralgia pós-herpé-
tica é mais prevalente nos idosos.
A primeira divisão do nervo trigémio é mais frequente-

mente afetada na 13.1.2.2 Neuropatia trigeminal pós-her-
pética mas, a segunda e terceira divisões podem também
ser envolvidas. Tipicamente a dor é tipo queimadura ou
ardor. O ardor nas áreas afetadas pode ser proeminente e
extremamente incomodativo. Anomalias sensitivas e alo-
dínia estão geralmente presentes no território envolvido.
Cicatrizes pálidas ou levemente arroxeadas podem estar
presentes como sequelas da erupção herpética.

13.1.2.3 Neuropatia trigeminal pós-traumática
dolorosa
Termos previamente usados:

Anestesia dolorosa.

Codificados noutro lugar:

Aqui são descritas as neuropatias pós-traumáticas
dolorosas; a maior parte das agressões do nervo trigémio
não resultam em dor e por isso não têm lugar na ICHD-3
beta.

Descrição:

Dor facial ou oral unilateral surgindo após um trauma-
tismo do nervo trigémio, com outros sintomas e/ou sinais
clínicos de disfunção do nervo trigémio.

Critérios de diagnóstico:

A. Dor unilateral facial e/ou oral preenchendo o critério C
B. História de um evento traumático1 do nervo trigémio,
com sinais de evidência clínica positiva (hiperestesia/alo-
dínia) e/ou negativa (hipostesia, hipoalgesia) de disfun-
ção do nervo trigémio 

C. Evidência de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:
1. dor localizada na distribuição do mesmo nervo trigé-
mio

2. a dor desenvolve-se dentro de 3-6 meses após o
evento traumático

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Nota:

1. O evento traumático pode ser mecânico, químico, tér-
mico ou causado por radiação.

Comentário: 

A duração da dor varia amplamente, de paroxística a
constante, e pode ser mista. A neuropatia pode aparecer
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mais de 3 meses depois de uma lesão ganglionar induzida
por radiação. 

13.1.2.4 Neuropatia trigeminal dolorosa atribuída a
uma placa de esclerose múltipla 
Descrição:

Dor unilateral na face e/ou na cabeça, na distribuição
do nervo trigémio e com características de nevralgia trige-
minal clássica, induzida por uma placa de esclerose múl-
tipla afetando a raiz do nervo trigémio e associada a outros
sintomas e/ou sinais clínicos de esclerose múltipla.

Critérios de diagnóstico:

A. Dor da face e/ou da cabeça com as características de
13.1.1 Nevralgia trigeminal clássica com ou sem dor
facial persistente, mas não necessariamente unilateral

B. Esclerose Múltipla (EM) diagnosticada
C. Uma placa de EM afetando a raiz do nervo trigémio,
demonstrada por RMN ou por estudos eletrofisiológi-
cos de rotina (Reflexo do pestanejo ou potenciais evo-
cados trigeminais) indicando compromisso do nervo
trigémio afetado

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentários:

Estudos correntes indicam que cerca de 7% dos doen-
tes com EM têm uma síndrome que é similar a 13.1.1
Nevralgia trigeminal clássica. Contudo, sintomas de
nevralgia trigeminal são muito raramente uma forma de
apresentação da EM.
Sintomas de 13.1.2.4 Neuropatia trigeminal dolorosa

atribuída a placa de esclerose múltipla têm maior probabi-
lidade de serem bilaterais do que os de 13.1.1 Nevralgia
trigeminal clássica.
Doentes com 13.1.2.4 Neuropatia trigeminal dolorosa

atribuída a placa de esclerose múltipla beneficiam menos
com intervenções farmacológicas do que aqueles que têm
13.1.1 Nevralgia trigeminal clássica.

13.1.2.5 Neuropatia trigeminal dolorosa atribuída a
lesão ocupando espaço
Descrição:

Dor unilateral na face e/ou na cabeça na distribuição
do nervo trigémio e com as características da nevralgia tri-
geminal clássica, induzida pelo contacto da lesão ocupan-
do espaço com o nervo trigémio afetado.

Critérios de diagnóstico:

A. Dor da face e/ou da cabeça com as características de
13.1.1 Nevralgia trigeminal clássica com ou sem dor
facial persistente e preenchendo o critério C

B. Uma lesão ocupando espaço e contacto entre a lesão e o
nervo trigémio afetado foram demonstrados por imagem

C. A dor desenvolveu-se após ocorrer o contacto entre a
lesão e o nervo trigémio ou levou à sua descoberta

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentário:

Os doentes com 13.1.2.5 Neuropatia trigeminal doloro-
sa atribuída a lesão ocupando espaço têm sinais sensitivos
detetáveis clinicamente ou anomalias eletrofisiológicas.

13.1.2.6 Neuropatia trigeminal dolorosa atribuída a
outra perturbação
Critérios de diagnóstico:

A. Dor da face e/ou da cabeça com as características de
13.1.1 Nevralgia trigeminal clássica com ou sem dor
facial persistente, mas não necessariamente unilateral

B. Diagnosticada uma perturbação, diferente da descrita
acima, mas conhecida como sendo capaz de causar
neuropatia trigeminal dolorosa 

C. Dor que se desenvolveu após o início da perturbação ou
levou à sua descoberta

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

13.2 Nevralgia do glossofaríngeo
Termos previamente utilizados:

Nevralgia vagoglossofaríngea.

Descrição:

Uma dor unilateral, intensa, transitória, tipo guinada
sentida no ouvido, na base da língua, na fossa amigdalina
e/ou próximo do ângulo da mandíbula. Geralmente pro-
vocada pelo deglutir, falar e/ou tossir e que pode recidivar
e desaparecer da mesma forma que a nevralgia do trigé-
mio clássica.

Critérios de diagnóstico:

A. Pelo menos 3 episódios de dor unilateral preenchendo
os critérios B e C

B. Dor localizada na parte posterior da língua, fossa amig-
dalina, faringe, próximo do ângulo da mandíbula e/ou
no ouvido

C. Dor que tem pelo menos três das seguintes caracterís-
ticas:
1. recorrendo em acessos paroxísticos, 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 neurológicos clínicos evidentes
E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentários:

13.2 Nevralgia do glossofaríngeo é sentida na distribui-
ção dos ramos do nervo glossofaríngeo, assim como nos
ramos laríngeo e auricular do nervo vago. Semanas a
meses antes do seu desenvolvimento, podem ser experi-
mentadas sensações desagradáveis nas áreas afetadas.
13.2 Nevralgia do glossofaríngeo é menos grave do que

a 13.1.1 Nevralgia do trigémio clássica, mas pode ser sufi-
cientemente má para os doentes, por perda de peso. Estas
duas perturbações podem ocorrer juntas.
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Em casos raros, os episódios de dor estão associados a
sintomas vagais tais como tosse, voz nasalada, bradicardia
e/ou síncope. Alguns autores propuseram distinguir a
neuropatia em subtipos vagal, faríngeo e otálgico e sugeri-
ram usar o termo de nevralgia vagoglossofaríngea, quando
a dor é acompanhada por assistolia, convulsões e síncope.
A imagem pode mostrar compressão neurovascular do

nervo glossofaríngeo. Há relatos isolados de neuropatia
glossofaríngea causada por traumatismo cervical, esclero-
se múltipla, tumores amigdalinos ou regionais, tumores
do ângulo pontocerebeloso e malformação de Arnold-
Chiari.
13.2 Nevralgia do glossofaríngeo geralmente responde,

pelo menos inicialmente, à farmacoterapia, especialmen-
te a antiepiléticos. Tem sido sugerido que a aplicação de
anestésicos locais na parede da faringe e na amígdala
podem impedir as crises por algumas horas.

13.3 Nevralgia do nervo intermediário
(nervo facial)
Descrição: 

Uma perturbação rara caracterizada por paroxismos
breves de dor, sentida profundamente no canal auditivo,
irradiando, por vezes, para a região parieto-occipital. Pode
desenvolver-se sem causa aparente ou como complicação
de Herpes zóster.

13.3.1 Nevralgia clássica do nervo
intermediário
Descrição:

A nevralgia do nervo intermediário desenvolve-se sem
causa aparente.

Critérios de diagnóstico:

A. Pelo menos 3 acessos de dor unilateral preenchendo os
critérios B e C

B. Dor localizada no canal auditivo, por vezes irradiando
para a região parieto- occipital

C. Dor que tem pelo menos três das seguintes quatro cara-
terísticas:
1. recorrendo em acessos paroxísticos durando alguns
segundos ou minutos

2. intensidade grave
3. tipo guinada,lancinante, cortante 
4. precipitada pela estimulação de áreas gatilho na
parede posterior do canal auditivo e/ou região peri-
auricular

D. Sem défices neurológicos clínicos evidentes
E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta

Comentários:

Perturbações de lacrimejo, salivação e/ou do paladar
podem acompanhar a dor da 13.3.1 Nevralgia clássica do
nervo intermediário. Face à inervação complexa e sobre-
ponível do ouvido externo, e derivando dos nervos trigé-
mio (nervo aurículo-temporal), facial (nervo intermediá-
rio), glossofaríngeo, vago e segundo nervo raquidiano, a

atribuição da nevralgia a um único nervo pode não ser
fácil nesta região do corpo, se não for visualizado um con-
tacto neurovascular específico.
A dor da 13.3.1.1 Nevralgia clássica do nervo interme-

diário pode resultar em efeitos psicológicos e perturbar
significativamente a qualidade de vida dos doentes.

13.3.2 Neuropatia secundária do nervo
intermediário atribuída a Herpes zóster agudo
Termos previamente usados:

Síndrome de Ramsay-Hunt.

Descrição:

Dor unilateral sentida profundamente no canal auditi-
vo, irradiando, por vezes, para a região parieto-occipital,
associada a parésia facial e causada por Herpes zóster do
nervo intermediário.

Critérios de diagnóstico:

A. Dor facial unilateral preenchendo o critério C
B. Erupção herpética que ocorreu no ouvido e/ou mucosa
oral, no território do nervo intermediário

C. Evidência de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:
1. dor precedendo a erupção herpética por < 7 dias
2. dor localizada na distribuição do nervo intermediá-
rio

D. Aspetos clínicos de parésia facial periférica
E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentários:

As causas mais frequentes de neuropatia secundária do
nervo intermediário é o Herpes zóster. Muito poucos casos
foram descritos resultantes de outras perturbações, tais
como compressão neurovascular e há raros casos familia-
res associados a nevralgia occipital.
Na síndrome de Ramsey-Hunt, lesões no ouvido e

mucosa oral acompanhadas de parésia facial são patogno-
mónicas, mas a descrição original apontava para sintomas
adicionais tais como vertigens,acufenos, perturbações
acústicas e náuseas.
13.3.2 Neuropatia secundária do nervo intermediário

atribuída a Herpes zóster agudo deverá ser tratada com
cortisona e aciclovir, o mais cedo possível.

13.4 Nevralgia occipital
Descrição:

Dor unilateral ou bilateral paroxística, tipo fisgada ou
guinada lancinante, na parte posterior do couro cabeludo,
na distribuição do grande, pequeno e terceiro nervos occi-
pitais, por vezes acompanhada de diminuição da sensa-
ção ou disestesias na área afetada e geralmente associada
a hipersensibilidade do(s) nervo(s) envolvido(s).

Critérios de diagnóstico:

A. Dor unilateral ou bilateral preenchendo os critérios de
B a E
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B. Dor localizada na distribuição do grande, pequeno e/ou
terceiro nervos occipitais

C. Dor com duas das seguintes três características:
1. recorrente em acessos paroxísticos, 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 alodínia aparente durante estimula-
ção inócua do cabelo e/ou couro cabeludo

2. qualquer um ou ambos os seguintes:
a) hipersensibilidade nos ramos dos nervos afetados
b) pontos gatilho na emergência do grande nervo
occipital ou em áreas de distribuição de C2

E. Dor interrompida temporariamente pelo bloqueio
anestésico do nervo afetado

F. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentários:

A dor da 13.4 Nevralgia occipital pode atingir a área
fronto-orbitária através das conexões interneuronais no
núcleo trigémino- espinal.
13.4 Nevralgia occipital deverá ser distinguida da dor

referida ao occipital proveniente das articulações atlanto-
axial ou zigomato-apofisárias superiores ou de pontos
dolorosos dos músculos cervicais ou das suas inserções.

13.5 Nevrite óptica
Termos previamente usados:

Nevrite retrobulbar.

Descrição:

Dor por trás de um olho ou de ambos os olhos por des-
mielinização do nervo óptico e acompanhada de perda de
visão central.

Critérios de diagnóstico:

A. Dor unilateral ou bilateral preenchendo o critério C
B. Evidência clínica, eletrofisiológica, imagiológica e/ou
laboratorial confirmando a presença de nevrite óptica

C. Evidência de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:
1. cefaleia que se desenvolveu em relação temporal
com a nevrite óptica

2. cefaleia que tem qualquer ou ambos os seguintes
aspetos:
a) localização retro-orbitária, orbitária, frontal e/ou
temporal

b) agravada pelo movimento dos olhos
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentários: 

A 13.5 Nevrite óptica é frequentemente uma manifesta-
ção de esclerose múltipla. A dor pode preceder a perturba-
ção da visão. Séries clínicas referem a prevalência de cerca
de 90% de dor de cabeça na nevrite óptica.

Há uma alta incidência (90%) de dor com os movimen-
tos oculares, quando há uma hiperintensidade no seg-
mento orbital do nervo óptico na RMN craniana e uma
alta probabilidade (70%) de não haver dor, quando não há
hiperintensidade.

13.6 Cefaleia atribuída a paralisia isquémica
do nervo motor ocular comum
Descrição: 

Dor unilateral peri-orbitária e/ou frontal causada por e
associada a outros sintomas e/ou sinais clínicos de paresia
isquémica do III, IV ou VI nervos cranianos ipsilaterais.

Critérios de diagnóstico:

A. Dor unilateral preenchendo o critério C
B. Dados clínicos e imagiológicos confirmando um parali-
sia isquémica do nervo motor ocular

C. Evidência de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:
1. cefaleia que se desenvolveu em relação temporal
com a paralisia do nervo motor ocular 

2. cefaleia localizada à volta do olho e sobrancelha ipsi-
lateral

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentários:

A maior parte das paralisias do nervo motor ocular são
dolorosas, não obstante a presença ou ausência de diabe-
tes. 13.6 Cefaleia atribuída a paralisia isquémica do nervo
motor ocular pode ocorrer antes ou em simultâneo com o
início 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 Síndrome de Tolosa-Hunt
Descrição: 

Dor orbitária unilateral associada a parésia de um ou
mais dos III, IV e/ou VI nervos cranianos causada por uma
inflamação granulomatosa no seio cavernoso, fissura orbi-
tária superior ou órbita.

Critérios de diagnóstico:

A. Dor unilateral preenchendo o critério C
B. Ambos os seguintes:
1. inflamação granulomatosa do seio cavernoso, fissura
orbitária superior ou órbita, demonstrada por RMN
ou biópsia

2. parésia de um ou mais dos III, IV e/ou VI nervos cra-
nianos ipsilaterais

C. Evidência 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 à volta do olho e sobrancelha ipsi-
lateral

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.
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Comentários:

Alguns casos publicados de 13.7 Síndrome de Tolosa-

Hunt têm envolvimento adicional do V nervo (geralmente

a primeira divisão) ou do nervo óptico, VII ou VIII nervos.

A inervação simpática da pupila está ocasionalmente afe-

tada. Esta síndrome tem sido causada por material granu-

lomatoso no seio cavernoso, fissura orbital superior ou

órbita em alguns casos biopsados.

É necessário 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 Síndrome de Tolosa-Hunt resolvem,

quando tratadas adequadamente com corticosteroides.

13.8 Síndrome oculo-simpática
paratrigeminal (Raeder’s)
Descrição:

Dor unilateral constante, na distribuição da divisão

oftálmica do nervo trigémio, estendendo-se, por vezes,

para a divisão maxilar, acompanhada por síndrome de

Horner e causada por uma perturbação na fossa craniana

média ou da artéria carótida (ipsilateral).

Critérios de diagnóstico:

A. Dor unilateral constante preenchendo o critério C

B. Imagem evidenciando uma doença subjacente ou na

fossa craniana média ou na artéria carotídea ipsilateral

C. Evidência de causalidade demonstrada por ambos os

seguintes:

1. cefaleia que se desenvolveu em relação temporal

com o início da perturbação subjacente

2. cefaleia que tem qualquer um ou ambos os seguintes

aspetos:

a) localizada na distribuição da divisão oftálmica do

nervo trigémio com ou sem difusão para a divisão

maxilar

b) agravada pelos movimentos oculares

D. Síndrome de Horner ipsilateral

E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3.

Comentário:

A descrição original de 13.8 Síndrome paratrigeminal

oculo-simpática (Raeder’s) foi útil, porque o envolvimento

das fibras simpáticas oculo-pupilares indicava uma lesão

da fossa craniana média. É considerado como um exemplo

clássico da metodologia anátomo-clínica do início do

século XX. Se o termo síndrome de Raeder deverá ser usado

hoje em dia é tema de intenso debate, mas a síndrome de

Horner dolorosa é ainda considerada por alguns autores

como uma indicação útil para o diagnóstico duma lesão da

fossa craniana média ou de dissecção da artéria carótida.

13.9 Neuropatia oftalmoplégica
dolorosa recorrente 
Termo usado previamente:

Enxaqueca oftalmoplégica.

Descrição:

Episódios repetidos de parésia de um ou mais nervos
motores oculares (geralmente o III) com cefaleia ipsilateral.

Critérios de diagnóstico:

A. Pelo menos duas crises preenchendo o critério B
B. Dor unilateral acompanhada por parésia ipsilateral de
um, dois ou todos os três nervos oculares motores

C. Foi excluída, por investigação apropriada, uma lesão
orbitária, para-selar ou da fossa posterior 

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentários:

O antigo e inapropriado termo enxaqueca oftalmoplé-
gica foi rejeitado, porque esta síndrome não 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 adelgaçamento do nervo ou hipe-
rintensidade com gadolínio. O tratamento com corticoste-
roides é benéfico em alguns doentes.

13.10 Síndrome do ardor bucal
(Burning mouth syndrome)
Termos previamente usados:

Estomatodínia ou glossodínia quando confinada à lín-
gua.

Descrição:

Um ardor intra-oral ou sensação disestésica, recorren-
do diariamente por mais de duas horas, durante mais de 3
meses, sem lesões causais clinicamente evidentes.

Critérios de diagnóstico:

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 características:
1. ardor
2. sentida superficialmente na mucosa oral

D. A mucosa oral tem aspeto normal e o exame clínico,
incluindo testes sensitivos, é normal

E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentários:

A dor de 13.10 Síndrome do ardor bucal é geralmente
bilateral e de intensidade variável. O local mais comum é
a ponta da língua. Pode ocorrer secura da boca subjetiva,
disestesias e alteração do paladar.
Há uma elevada prevalência feminina, na menopausa,

e alguns estudos mostram comorbilidade psicossocial e
psiquiátrica. Estudos de Investigação laboratorial e ima-
giológica, recentes, têm indicado alterações no sistema
nervoso central e periférico.
Se uma síndrome de ardor bucal atribuída a uma per-

turbação local (candidíase, líquen plano, hipossalivação)
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ou sistémica (induzida por medicação, anemia, deficiência
em vitamina B12 ou ácido fólico, síndrome de Sjögren,
diabetes) deve ser considerada como uma entidade distin-
ta, é assunto em debate. A evidência corrente não justifica
a sua inclusão nem sequer no Apêndice.

13.11 Dor facial persistente idiopática 
Termos previamente usados: 

Dor facial atípica.

Descrição:

Dor facial e/ou oral persistente com variadas apresen-
tações, mas recorrendo diariamente mais de duas horas,
durante mais de três meses, na ausência de défices neuro-
lógicos clínicos.

Critérios de diagnóstico:

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 características:
1. mal localizada e não seguindo a distribuição de um
nervo periférico 

2. tipo moínha, ardor, mordente
D. O exame clínico neurológico é normal
E. Uma causa dentária foi excluída por investigação apro-
priada

F. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentários:

Uma grande variedade de palavras são usadas para
caracterizar a 13.11 Dor facial persistente idiopática, sendo
mais frequentemente descrita como mordente, uma moí-
nha, um ardor.
Pode ter exacerbações agudas e ser agravada pelo

stress. A dor pode ser descrita quer como profunda, quer
como superficial. Com o tempo, pode irradiar para uma
área mais ampla da região crânio-cervical.
13.11 Dor facial persistente idiopática pode (ser comór-

bida) estar acompanhada por outras condições, tais como
dor crónica disseminada e síndrome do colon irritável.
Para além disso, apresenta altos níveis de comorbilidade
psiquiátrica e incapacidade psicossocial.
Parece haver um continuum entre a 13.11 Dor facial

persistente idiopática induzida por traumatismo insignifi-
cante e a 13.1.2.3 Neuropatia trigeminal pós-traumática
dolorosa causada obviamente por uma agressão significa-
tiva dos nervos periféricos. A 13.11 Dor facial persistente
idiopática pode surgir de uma operação minor ou agres-
são na face, maxilar, dentes e gengivas, mas persistir após
a cura do evento lesivo inicial e sem qualquer causa local
demonstrável. Contudo, testes neurofisiológicos e neu-
ropsicológicos podem demonstrar anomalias sensitivas.
O termo odontalgia atípica tem-se aplicado a uma dor

contínua em um ou mais dentes ou numa cavidade dentá-
ria após a extração, na ausência de qualquer causa dentária
comum. Esta pensa-se que seja uma subforma de 13.11 Dor

facial persistente idiopática, embora mais localizada, a

idade média de início é mais jovem e a distribuição por

género está mais equilibrada. Baseado na história de trau-

matismo, odontalgia atípica pode também ser uma subfor-

ma de 13.1.2.3 Neuropatia trigeminal pós-traumática dolo-

rosa. Estas subformas, se existem, não foram suficiente-

mente estudadas para se proporem critérios de diagnóstico.

13.12 Dor neuropática central
Descrição:

Dor crânio-cervical unilateral ou bilateral com apre-

sentação variável, com ou sem alterações sensitivas de ori-

gem central. Dependendo da causa, pode ser constante ou

remitente e recidivante.

13.12.1 Dor neuropática central atribuída a
esclerose múltipla 
Descrição:

Dor crânio-cervical unilateral ou bilateral com apre-

sentação variável, com ou sem alterações sensitivas, atri-

buídas a lesão desmielinizante das conexões ascendentes

centrais do nervo trigémio numa pessoa com esclerose

múltipla. Geralmente, remite e recidiva.

Critérios de diagnóstico:

A. Dor da cabeça e/ou da face preenchendo o critério C

B. Esclerose Múltipla diagnosticada, com demonstração

por RMN de lesão desmielinizante no tronco cerebral

ou nas projeções ascendentes do núcleo trigeminal

C. A dor desenvolveu-se em relação temporal com a lesão

desmielinizante ou levou à sua descoberta

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta.

Comentários:

Anomalias sensitivas não dolorosas (geralmente dises-

tesias mas também hipostesia, anestesia, hipoalgesia,

parestesias, etc.) podem coexistir com dor na 13.12.1 Dor

neuropática central atribuída a esclerose múltipla.

A dor pode ser paroxística como na 13.1.2.4 Neuropatia

trigeminal dolorosa atribuída a placa de esclerose múlti-

pla, ou contínua.

13.12.2 Dor central pós-AVC 
Descrição:

Dor na face e/ou na cabeça, geralmente unilateral, com

apresentações variadas envolvendo partes ou toda a região

crânio-cervical e associada a alterações da sensibilidade,

causada por AVC e manifestando-se até 6 meses, após a

ocorrência deste. Não é explicável por uma lesão do nervo

trigémio periférico ou de outro nervo craniano ou cervical.

Critérios de diagnóstico:

A. Dor da cabeça e/ou da face preenchendo o critério C

B. Ocorrência de enfarte isquémico ou hemorrágico

C. Evidência de causalidade demonstrada por ambos os

seguintes:
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1. dor que se desenvolveu dentro de 6 meses após um AVC

2. imagem (geralmente RMN) demonstrativa de uma

lesão vascular num local apropriado

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-

3 beta.

Comentários:

13.12.2 Dor central pós-AVC é atribuída a uma lesão das

projeções ascendentes do núcleo trigeminal. As vias espi-

nho-talâmicas 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 crânio-cervical que se segue a uma lesão talâmi-

ca faz parte de uma hemissíndrome. Com lesões 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 não classificada noutro local
14.2 Cefaleia não especificada

Introdução
A fim de tornar esta classificação exaustiva, existem,

em casos particulares, subcategorias para entidades que
cumprem todos, exceto um dos critérios de diagnóstico de
uma cefaleia específica. Ainda assim, podem existir cefa-
leias que não se enquadram em nenhum dos capítulos
existentes, porque estão a ser descritas pela primeira vez
ou porque simplesmente não existe informação disponí-
vel suficiente. Este capítulo é dedicado a estes tipos e sub-
tipos de cefaleias.

14.1 Cefaleia não classificada noutro
local
Termo previamente utilizado:

Cefaleia não classificada.

Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia com aspetos característicos sugerindo ser uma
entidade diagnóstica única

B. Não cumpre os critérios para nenhuma das cefaleias
descritas anteriormente.

Comentário:

Vários novos tipos de cefaleias foram descritos, pela
primeira vez, entre a primeira edição da Classificação
Internacional das Cefaleias e esta terceira edição. Prevê-se
que haverá mais entidades ainda por descrever. Tais cefa-
leias, até que sejam classificadas, poderão ser codificadas
como 14.1 Cefaleia não classificada noutro local.

14.2 Cefaleia não especificada
Termo previamente utilizado:

Cefaleia não classificada.

Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia que está ou esteve presente
B. Não está disponível informação suficiente que permita
classificar a cefaleia nalgum grupo desta classificação.

Comentário:

É evidente que se tem de fazer algum diagnóstico a um
grande número de doentes relativamente aos quais existe
muito pouca informação disponível, permitindo apenas
afirmar que eles têm uma cefaleia, mas não qual o tipo de
cefaleia. Tais doentes são codificados como 14.2 Cefaleia
não especificada. Contudo, este código nunca deve ser uti-
lizado como desculpa por não se obter informação deta-
lhada sobre a cefaleia, quando tal informação está dispo-
nível. Deverá ser utilizado apenas nas situações em que tal
informação não pode ser obtida ou porque o doente mor-
reu ou está incapaz de comunicar ou não se encontra
acessível. 
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renciadas
A4. Outras cefaleias primárias
A4.11 Epicrania fugaz
A5. Cefaleia atribuída a lesão ou traumatismo

crânio-encefálico e/ou cervical
A5.1 Cefaleia aguda atribuída a lesão traumáti-

ca crânio-encefálica
A5.1.1.1 Cefaleia aguda de início tardio atri-

buída a lesão traumática crânio-
encefálica moderada ou grave

A5.1.2.1 Cefaleia aguda de início tardio atri-
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cervical

A5.9 Cefaleia persistente atribuída a outra lesão
ou outro traumatismo crânio-encefálico
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A6. Cefaleia atribuída a perturbação vascular
craniana ou cervical

A6.10 Cefaleia persistente atribuída a perturba-
ção vascular craniana ou cervical no pas-
sado

A7. Cefaleia atribuída a perturbação intracra-
niana não vascular

A7.6 Cefaleia atribuída a crise epilética
A.7.6.3 Cefaleia pós eletroconvulsivoterapia 

A.7.9 Cefaleia persistente atribuída a perturba-
ção intracraniana não vascular antiga

A8. Cefaleia atribuída a uma substância ou à
sua privação

A8.4 Cefaleia persistente atribuída ao uso ou à
exposição a uma substância no passado

A9. Cefaleia atribuída a infeção
A9.1 Cefaleia atribuída a infeção intracraniana

A9.1.3.3 Cefaleia persistente atribuída a infe-
ção intracraniana fúngica ou outra
infeção parasitária no passado

A9.1.6 Cefaleia atribuída a outra lesão infecio-
sa ocupando espaço
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homeostasia
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ções metabólicas ou sistémicas
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ção da homeostasia no passado
A11. Cefaleia ou dor facial atribuída a pertur-

bação do crânio, pescoço, olhos, ouvidos,
nariz, seios peri-nasais, dentes, boca ou
outra estrutura facial ou cervical

A11.2 Cefaleia atribuída a perturbação do pescoço
A11.2.4 Cefaleia atribuída a radiculopatia cer-

vical superior
A11.2.5 Cefaleia atribuída a dor miofascial cervical

A11.5 Cefaleia atribuída a perturbação do nariz e
seios peri-nasais

A11.5.3 Cefaleia atribuída a perturbação da
mucosa nasal, cornetos ou septo nasal

A12. Cefaleia atribuída a perturbação psiquiá-
trica

A12.3 Cefaleia atribuída a perturbação depressiva
A12.4 Cefaleia atribuída a perturbação de ansie-

dade de separação
A12.5 Cefaleia atribuída a perturbação de pânico
A12.6 Cefaleia atribuída a fobia específica
A12.7 Cefaleia atribuída a perturbação de ansie-

dade social (fobia social)
A12.8 Cefaleia atribuída a perturbação de ansie-

dade generalizada
A12.9 Cefaleia atribuída a perturbação de stress

pós-traumático
A12.10 Cefaleia atribuída a perturbação de stress

aguda
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Um apêndice foi adicionado, pela primeira vez, na
segunda edição da Classificação Internacional de Cefaleias
(ICHD-II). Teve vários objetivos que se mantém na ICHD-
3 beta.
O primeiro objetivo do Apêndice é apresentar critérios

de investigação para um número de novas entidades que
não foram suficientemente validadas pela investigação
conduzida até então. A experiência dos especialistas da
Comissão de Classificação e as publicações de qualidade
variável sugerem que há ainda um número de entidades
de diagnóstico que se acredita que são reais mas para as
quais é necessário que melhor evidência científica vemha
a ser apresentada antes que possam vir a ser formalmente
aceites.
Então, tal como aconteceu entre a ICHD-II e a ICHD-3

beta, antecipamos que algumas perturbações hoje no
apêndice serão transferidas para o corpo principal da clas-
sificação na próxima versão.
Em alguns lugares o Apêndice apresenta conjuntos de

critérios de diagnóstico alternativos aos do corpo princi-
pal da classificação. Isto surge também porque a experiên-
cia clínica e alguma evidência publicada sugere que os cri-
térios alternativos podem ser preferíveis mas, a comissão
ainda não semtiu que a evidência seja suficiente para
mudar a classificação principal.
Finalmente, o Apêndice é usado como o primeiro passo

na eliminação de perturbações historicamente incluídas
como entidades de diagnóstico em edições nateriores da
ICHD mas, para as quais, não há ainda suficiente evidên-
cia publicada. 

Introdução
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A1. Enxaqueca
A1.1 Enxaqueca sem aura
A1.1.1 Enxaqueca sem aura menstrual pura
Critérios de diagnóstico:

A. Episódios, em mulher menstruada,1 cumprindo os cri-

térios para 1.1 Enxaqueca sem aura e o critério B abaixo

B. Em pelo menos três ciclos consecutivos, há evidência

documentada e registada prospectivamente de episó-

dios, ocorrendo exclusivamente no dia 1±2 (ou seja,

dias -2 a +3)2 da menstruação,1 em pelo menos dois de

três ciclos menstruais e não em outros momentos do

ciclo.

Notas:

1. Para efeitos de ICHD-3 beta, a menstruação é conside-

rada hemorragia do endométrio resultante de qualquer

ciclo menstrual normal ou da retirada de progestogé-

nios exógenos, como na utilização de contracetivos

orais combinados ou na terapia de substituição hormo-

nal cíclica.

2. O primeiro dia da menstruação é o dia 1 e o dia anterior

é dia -1; não há dia zero.

A1.1.2 Enxaqueca sem aura relacionada com
menstruação
Critérios de diagnóstico: 

A. Episódios, em mulher menstruada,1 cumprindo os cri-

térios para 1.1 Enxaqueca sem aura e o critério B abaixo

B. Em pelo menos três ciclos consecutivos, há evidência

documentada e registada prospetivamente de episódios

ocorrendo exclusivamente no dia 1±2 (ou seja, dias -2 a

+3)2 da menstruação,1 em pelo menos dois de três ciclos

menstruais e adicionalmente em outros momentos do

ciclo.

Notas:

1. Para efeitos de ICHD-3 beta, a menstruação é conside-

rada hemorragia do endométrio resultante de qualquer

ciclo menstrual normal ou da retirada de progestogé-

nios exógenos, como na utilização de contracetivos

orais combinados ou na terapia de substituição hormo-

nal cíclica.

2. O primeiro dia da menstruação é o dia 1 e o dia anterior

é dia -1; não há dia zero.

A1.1.3 Enxaqueca sem aura não-menstrual 
Critérios de diagnóstico:

A. Episódios de cefaleia, em mulher menstruada,1 cum-

prindo os critérios para 1.1 Enxaqueca sem aura e o cri-

tério B abaixo

B. Os episódios de cefaleia não cumprem o critério B para

A1.1.1 Enxaqueca sem aura menstrual aura ou A1.1.2

Enxaqueca sem aura relacionada com a menstruação.

Nota:

1. Para efeitos de ICHD-3 beta, a menstruação é conside-

rada hemorragia do endométrio resultante de qualquer

ciclo menstrual normal ou da retirada de progestogé-
nios exógenos, como na utilização de contracetivos
orais combinados ou na terapia de substituição hormo-
nal cíclica.

Comentários:

Esta subclassificação de 1.1 Enxaqueca sem aura é apli-
cável apenas a mulheres menstruadas.
A importância de se distinguir entre A1.1.1 Enxaqueca

sem aura menstrual pura e A1.1.2 Enxaqueca sem aura
relacionada com a menstruação é que a profilaxia hormo-
nal é provavelmente mais eficaz na primeira. A confirma-
ção do diagnóstico necessita de evidência documentada e
registada prospectivamente, em pelo menos três ciclos
menstruais, pois muitas mulheres tendem a exagerar a
associação entre os episódios de enxaqueca e a menstrua-
ção. Os episódios menstruais são principalmente de enxa-
queca sem aura. Em mulheres que têm tanto 1.1
Enxaqueca sem aura e 1.2 Enxaqueca com aura, este últi-
ma não parece estar associada à menstruação.
O mecanismo da enxaqueca pode ser diferente com a

hemorragia do endométrio resultante do ciclo menstrual
normal ou em resultado da suspensão de progestogénios
exógenos (como ocorre com a contraceção oral combina-
da e terapia de substituição hormonal cíclica). Por exem-
plo, ciclo menstrual endógeno resulta de alterações hor-
monais complexas do eixo hipotalámico-pituitário-ovári-
co, resultando na ovulação, que é suprimida pelo uso de
contracetivos orais combinados. Portanto, a investigação
deve separar estas subpopulações. Estratégias terapêuti-
cas também podem ser diferentes para essas subpopula-
ções distintas.
Há alguma evidência de que os episódios de enxaqueca

menstrual, pelo menos em algumas mulheres, resultam da
supressão de estrogénios, embora outras alterações hormo-
nais e bioquímicas neste momento do ciclo também
podem ser relevantes. Quando a enxaqueca menstrual pura
ou a enxaqueca relacionada com a menstruação é associa-
da à retirada de estrogénio exógeno, quer os códigos de
A1.1.1 Enxaqueca sem aura menstrual pura ou A1.1.2
Enxaqueca sem aura relacionada com a menstruação e 8.3.3
Cefaleia por suspensão de estrogénios devem ser usados.
A relação menstrual pode mudar ao longo da vida

reprodutiva da mulher.

A1.2 Enxaqueca com aura (critérios
alternativos)
Critérios diagnósticos alternativos:

A. Pelo menos dois episódios que preenchem os critérios
B e C

B. Um ou mais dos seguintes sintomas de aura, totalmen-
te reversíveis:
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 três das seis características seguintes:
1. pelo menos um sintoma de aura alastra gradualmen-
te em ≥ 5 minutos

2. sucedem-se dois ou mais sintomas de aura 
3. cada sintoma singular de aura dura 5 a 60 minutos1

4. pelo menos um sintoma de aura é unilateral2

5. pelo menos um sintoma de aura é positivo3

6. a aura é acompanhada, ou seguida em 60 minutos,
por cefaleia

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta. 

Notas:

1. Quando, por exemplo, três sintomas ocorrem durante
uma aura, a duração máxima aceitável é de 3×60 minu-
tos. Sintomas motores podem durar até 72 horas.

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

3. Cintilações, formigueiros e picadas são sintomas positi-
vos da aura.

A1.2.1 Enxaqueca com aura típica (critérios
alternativos)
Critérios diagnósticos alternativos:

A. Pelo menos dois episódios preenchendo os critérios B e C
B. Aura consistindo em sintomas visuais, sensitivos e/ou
de fala/linguagem, totalmente reversíveis, mas sem fra-
queza motora, do tronco cerebral ou retiniana

C. Pelo menos três das seis características seguintes:
1. pelo menos um sintoma de aura alastra gradualmen-
te em ≥ 5 minutos

2. sucedem-se dois ou mais sintomas de aura 
3. cada sintoma singular de aura dura 5 a 60 minutos1

4. pelo menos um sintoma de aura é unilateral2

5. pelo menos um sintoma de aura é positivo3

6. a aura é acompanhada, ou seguida em 60 minutos,
por cefaleia

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta. 

Notas:

1. Quando, por exemplo, três sintomas ocorrem durante
uma aura, a duração máxima aceitável é de 3×60 minu-
tos. Sintomas motores podem durar até 72 horas.

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

3. Cintilações, formigueiros e picadas são sintomas positi-
vos da aura.

A1.3 Enxaqueca crónica (critérios
alternativos)
Critérios alternativos de diagnóstico: 

A. Cefaleia (idêntica à cefaleia de tipo tensão e/ou à da
enxaqueca) em ≥15 dias por mês, durante> 3 meses e
preenchendo os critérios B e C

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

Enxaqueca com aura

C. Em ≥ 8 dias por mês 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 provável 

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta.

A1.3.1 Enxaqueca crónica com períodos livres
de cefaleia
Critérios de diagnóstico:

A. Preenchendo os critérios de cefaleia de 1.3 Enxaqueca

crónica e critério B abaixo

B. Interrompido por períodos livres de cefaleia com > 3

horas, em ≥ 5 dias por mês, que não são atribuídos ao

tratamento medicamentoso.

A1.3.2 Enxaqueca crónica com cefaleia
contínua
Critérios de diagnóstico:

A. Preenchendo os critérios de cefaleia para 1.3 Enxaqueca

crónica e critério B abaixo

B. Não interrompido por períodos livres de cefaleia com >

3 horas, em ≥ 5 dias, por mês, a menos que estes sejam

atribuídos ao tratamento medicamentoso. 

A1.4 Complicações da enxaqueca
A1.4.5 Estado de aura de enxaqueca
Critérios de diagnóstico:

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.

Comentário:

Outras doenças neurológicas, incluindo a síndrome de

vasoconstrição cerebral reversível, a síndrome de encefa-

lopatia posterior reversível e a dissecção arterial devem ser

excluídas por investigação apropriada.

A1.6 Síndromes episódicas que podem
ser associados à enxaqueca
A1.6.4 Cólica infantil
Descrição:

Choro frequente e excessivo em bebé que parece sau-

dável e bem alimentado.

Critérios de diagnóstico:

A. Episódios recorrentes de irritabilidade, agitação ou

choro, desde o nascimento até 4 meses de idade, preen-

chendo o critério B

B. Ambos os seguintes:

1. episódios duram ≥ 3 horas por dia

2. episódios ocorrem em ≥ 3 dias por semana, em ≥ 3

semanas

C. Não melhor explicada por outra perturbação da ICHD-

3 beta.
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Comentários:

Cólica infantil afeta um em cada cinco bebés, mas o
atraso de desenvolvimento tem de ser excluído.
Bebés com cólicas têm uma maior probabilidade de

desenvolver 1.1 Enxaqueca sem aura ou 1.2 Enxaqueca
com auramais tarde na vida. Mães com 1. Enxaqueca têm
duas vezes e meia mais probabilidades de ter bebés com
cólicas que as mães sem enxaqueca. Para pais com 1.
Enxaqueca a probabilidade de um lactente com cólicas é
aumentada duas vezes.

A1.6.5 Hemiplegia alternante da infância
Descrição:

Episódios infantis de hemiplegia envolvendo cada lado
alternadamente, associada a uma encefalopatia progressi-
va, outros fenómenos paroxísticos e atraso mental.

Critérios de diagnóstico:

A. Episódios recorrentes de hemiplegia alternada entre os
dois lados do corpo e preenchendo os critérios B e C

B. Início antes dos 18 meses de idade 
C. Pelo menos um outro fenómeno paroxístico está asso-
ciado a crises de hemiplegia ou ocorre de forma inde-
pendente, como espasmos tónicos, distonia, movimen-
tos coreo-atetósicos, nistagmos ou outras alterações
oculo-motoras e/ou disautonomia

D. Evidência de défices mental e/ou neurológico(s)
E. Não melhor explicada por outra perturbação da ICHD-
3 beta.

Comentário:

Esta é uma doença neurodegenerativa heterogénea.
Tem sido sugerido, por outras áreas clínicas, uma possível
relação com a enxaqueca. A possibilidade de se tratar de
uma forma incomum de epilepsia não pode ser afastada.
Mutações no gene ATP1A3 (codificando subunidade α3 da
Na+/K+ ATPase) serão responsáveis por, pelo menos, 70%
dos casos. 

A1.6.6 Enxaqueca vestibular
Termos anteriormente utilizados: 

Enxaqueca associada à vertigem/tontura; vestibulopatia
associada à enxaqueca; vertigem associada à enxaqueca.

Critérios de diagnóstico:

A. Pelo menos, cinco episódios preenchendo os critérios C
e D

B. A história atual ou passada de 1.1 Enxaqueca sem aura
ou 1.2 Enxaqueca com aura1

C. Sintomas vestibulares2 de intensidade moderada3 ou
grave, com duração entre 5 minutos e 72 horas4

D. Pelo menos 50% dos episódios associam-se a uma das
três características de enxaqueca5 seguintes:
1. cefaleia com, pelo menos, duas das quatro seguintes
características:
a) unilateralidade
b) pulsatilidade
c) intensidade moderada ou grave

d) agravamento pela atividade física de rotina
2. fotofobia e fonofobia6

3. aura visual7

E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta ou por outra doença vestibular8.

Notas:

1. Codificar também o diagnóstico de enxaqueca subja-
cente.

2. Sintomas vestibulares, conforme a Classificação de
Sintomas Vestibulares da Bárány Society, contribuindo
para o diagnóstico A1.6.5 Enxaqueca vestibular, incluem: 
a) vertigem espontânea:
i. vertigem interna (uma falsa sensação de automo-
vimento);

ii. vertigem externa (uma falsa sensação visual de
que o ambiente corre ou gira);

b) vertigem posicional, depois de uma mudança de
posição da cabeça;

c) vertigem induzida visualmente, desencadeada por
um estímulo visual em movimento complexo ou
amplo;

d) vertigem induzida por movimento da cabeça, ocor-
rendo durante esse movimento;

e) sensação de perturbação da orientação espacial,
induzida por movimento da cabeça, com náuseas.

3. Os sintomas vestibulares são moderados quando pertur-
bam, mas não impedem, as atividades diárias; são graves
quando as atividades diárias têm de ser interrompidas.

4. A duração dos episódios é altamente variável. Cerca de
30% dos doentes têm episódios com minutos de dura-
ção, 30% têm episódios com horas e outros 30% têm
episódios ao longo de vários dias. Os restantes 10 % têm
episódios com segundos de duração, que tendem a
ocorrer repetidamente durante movimentos da cabeça,
estímulos visuais ou após mudanças de posição da
cabeça. Nestes doentes, a duração é definida como o
período total, durante o qual se repetem os episódios
curtos. Na outra extremidade do espectro, existem
doentes que podem levar 4 semanas a recuperar total-
mente de um episódio. No entanto, o episódio principal
raramente ultrapassa as 72 horas.

5. Um sintoma é suficiente durante um único episódio.
Diferentes sintomas podem ocorrer durante os diferen-
tes episódios. Os sintomas associados podem ocorrer
antes, durante ou após os sintomas vestibulares.

6. Fonofobia é definido como o desconforto induzido pelo
som. É um fenómeno transitório e bilateral que deve ser
diferenciado de recrutamento, que é muitas vezes unila-
teral e persistente. O recrutamento leva a uma perceção
maior e muitas vezes distorcida de sons altos num ouvi-
do com diminuição da audição.

7. Auras visuais são caracterizadas por cintilações 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. São 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 disfásica

não são incluídas como critérios diagnósticos, porque a

sua fenomenologia é menos específica e a maioria dos

doentes também tem auras visuais.

8. História e exame físico não sugerem uma outra pertur-

bação vestibular ou esta foi considerada, mas excluída

por investigação ou está presente enquanto comorbili-

dade independente, com episódios claramente diferen-

ciados. Episódios de enxaqueca podem ser induzidos

por estimulação vestibular. Portanto, o diagnóstico dife-

rencial deve incluir outras doenças vestibulares compli-

cadas pela sobreposição de crises de enxaqueca.

Comentários:

Outros sintomas

Sintomas auditivos transitórios, náuseas, vómitos,
prostração e suscetibilidade ao movimento podem estar
associados a A1.6.5 Enxaqueca vestibular. No entanto,
como ocorrem também em vários outros distúrbios vesti-
bulares, não são incluídos como critérios de diagnóstico.

Relação 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) são
definidas pela ICHD-3 beta. Apenas uma minoria de
doentes com A1.6.5 Enxaqueca vestibular experimentam a
vertigem no prazo de 5 a 60 minutos, conforme definido
para um sintoma de aura. Menos ainda têm a vertigem
imediatamente antes de cefaleia, conforme exigido para
1.2.1.1 Cefaleia com aura típica. Portanto, os episódios de
A1.6.5 Enxaqueca vestibular não 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 diagnóstico, pelo menos,
dois sintomas do tronco cerebral, além dos sintomas
visuais, sensitivos ou disfasia. Menos de 10% dos doentes
com A1.6.5 Enxaqueca vestibular cumprem estes critérios.
Portanto, A1.6.5 Enxaqueca vestibular e 1.2.2 Enxaqueca
com aura do tronco cerebral não são sinónimos, apesar de
alguns doentes poderem satisfazer os critérios de diagnós-
tico para ambas as perturbações.

Relação com vertigem posicional paroxística benigna

Embora A1.6.5 Enxaqueca vestibular possa manifestar-
se em qualquer idade, a ICHD-3 beta reconhece como
mais específica da infância, a 1.6.2 Vertigem paroxística
benigna. O diagnóstico requer cinco episódios de verti-
gem, que ocorrem sem aviso e resolvem espontaneamen-
te, após minutos a horas. Entre os episódios, exame neuro-
lógico, audiometria, funções vestibulares e EEG devem ser
normais. A cefaleia pulsátil, unilateral pode ocorrer duran-
te os episódios, mas não é um critério obrigatório. A 1.6.2
Vertigem paroxística benigna é considerada como uma das
síndromes precursoras de enxaqueca. Portanto, as cefa-
leias da enxaqueca anteriores não são necessárias para o
diagnóstico. Na medida em que a classificação de A1.6.5
Enxaqueca vestibular não envolve limite de idade, o diag-

nóstico pode ser aplicado a crianças, quando os critérios
são cumpridos. Apenas as crianças com diferentes tipos de
vertigem, por exemplo, episódios de curta duração com
menos de 5 minutos e uns mais duradouros com mais de
5 minutos, devem receber ambos os diagnósticos.

Sobreposição com doença de Ménière

1. A Enxaqueca é mais comum em indivíduos com
doença de Ménière que em controlos saudáveis. Há muitas
descrições de doentes com características de doença de
Ménière e A1.6.5 Enxaqueca vestibular. Na verdade, enxa-
queca e doença de Ménière podem ser herdadas como um
conjunto. Perda auditiva flutuante, zumbido e pressão no
ouvido pode ocorrer em A1.6.5 Enxaqueca vestibular, mas
a perda de audição não progride para níveis profundos. Da
mesma forma, cefaleias semelhantes à da enxaqueca, foto-
fobia e até auras são comuns durante os episódios de
Ménière. A relação fisiopatológica entre A1.6.5 Enxaqueca
vestibular e doença de Ménière permanece incerta. No pri-
meiro ano, após o início dos sintomas, a diferenciação
entre elas pode ser um desafio; a doença de Ménière pode
ser monossintomática (sintomas vestibulares) nas fases
iniciais da doença. Quando estão satisfeitos os critérios
para a doença de Ménière, particularmente a perda de
audição documentada pela audiometria, esta pode ser
diagnosticada, mesmo com sintomas da enxaqueca duran-
te os episódios vestibulares. Somente devem receber
ambos os diagnósticos os doentes com dois tipos diferen-
tes de episódios, uns preenchendo os critérios de A1.6.5
Enxaqueca vestibular e outros os da doença de Ménière. A
futura revisão da ICHD poderá incluir uma síndrome de
sobreposição enxaqueca vestibular/ doença de Ménière. 
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A2. Cefaleia tipo tensão (critérios
alternativos)

Os seguintes critérios alternativos podem ser aplicados a

A2.1 Cefaleias tipo tensão episódicas pouco frequentes, a A2.2

Cefaleias tipo tensão episódicas frequentes, a A2.3 Cefaleias

tipo tensão crónicas. Definem uma síndrome central de

cefaleias tipo tensão. Por outras palavras, estes critérios são

muito específicos, mas têm uma baixa sensibilidade.

Critérios alternativos de diagnóstico:

A. Episódios ou cefaleia preenchendo o critério A de (qual-

quer entre as 2.1 Cefaleias tipo tensão episódicas pouco

frequentes, 2.2 Cefaleias tipo tensão episódicas frequen-

tes ou 2.3 Cefaleias tipo tensão crónicas) e os critérios de

B a D seguintes:

B. Episódios ou cefaleia, preenchendo o critério B de

(qualquer entre as 2.1 Cefaleias tipo tensão episódicas

pouco frequentes, 2.2 Cefaleias tipo tensão episódicas fre-

quentes ou 2.3 Cefaleias tipo tensão crónicas)

C. A cefaleia tem, pelo menos, três das seguintes quatro

caraterísticas:

1. localização bilateral

2. tipo pressão/aperto (não pulsátil)

3. intensidade ligeira a moderada

4. não agravada pelas atividades físicas de rotina, tais

como caminhar ou subir escadas

D. Sem náuseas, vómitos, foto ou fonofobia

E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta.

A3. Cefaleias
trigémino-autonómicas 
A3.6 Cefaleias trigémino-autonómicas
indiferenciadas
Descrição:

Uma cefaleia semelhante a cefaleia trigémino-autonó-

mica, ocorrendo em crianças e adolescentes com caracte-

rísticas de uma perturbação não completamente desen-

volvida.

Comentários:

O desenvolvimento cerebral incompleto pode alterar a

apresentação das cefaleias trigémino-autonómicas.

Doentes codificados A3.6 Cefaleias trigémino-autonómi-

cas indiferenciadas deverão, tipicamente, ser crianças ou

adolescentes cujas cefaleias têm características fortemen-

te sugestivas de cefaleias trigémino-autonómicas, mas

mistas e incompletas, por exemplo, podem ter crises de

cefaleias lateralizadas durando 30 minutos com aspetos

autonómicos, mas sem a resposta esperada à indometaci-

na, oxigénio ou triptanos.

São necessários estudos longitudinais para compreen-

der melhor esta forma de apresentação e para propor cri-

térios para o seu diagnóstico.

A4. Outras cefaleias primárias
A4.11. Epicrânia fugax
Descrição:

Dor de cabeça paroxística breve tipo guinada, descre-

vendo uma trajetória linear ou em zigue-zague através de

um hemicrânio.

Critérios de diagnóstico:

A. Crises de dor de cabeça tipo guinada recorrentes,

durando 1 a 10 segundos, preenchendo o critério B

B. A dor é sentida a mover-se através da superfície de um

hemicrânio numa trajetória linear ou em zigue-zague,

começando e terminando em territórios de diferentes 

nervos

C. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta.

Comentários:

Uma lesão estrutural deverá ser excluída pela história,

exame físico e investigação apropriada.

Doentes com A4.11 Epicrânia fugaz descrevem a sua

experiência dolorosa em termos de trajetória da dor entre

dois pontos distantes na superfície cefálica, com o movi-

mento desde o início ao término, durando apenas alguns

segundos. Tal topografia dinâmica é um atributo que dife-

rencia A4.11 Epicrânia fugaz de outras cefaleias epicrania-

nas e nevralgias. Os pontos de início e de término perma-

necem constantes em cada doente, assim como a dor

estritamente unilateral, embora nalguns doentes haja

alternância dos lados. A dor geralmente move-se para a

frente, mas a irradiação para trás também é possível. A dor

que se move para a frente começa numa área hemicrania-

na posterior e tende a atingir o olho ou o nariz ipsilateral.

A dor que se move para trás começa numa área frontal ou

peri-orbitária e tende a atingir a região occipital ipsilate-

ral. No fim das crises, podem ocorrer sinais autonómicos

ipsilaterais tais como lacrimejo, hiperemia conjuntival

e/ou rinorreia.

Embora as crises sejam maioritariamente espontâneas

podem ocasionalmente ser despertadas pelo toque no

ponto de início, que pode permanecer sensível entre as

crises.
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A5. Cefaleia atribuída a lesão ou
traumatismo crânio-encefálico
e/ou cervical
A5.1 Cefaleia aguda atribuída a lesão
traumática crânio-encefálica
Comentário:

A convenção atual de que a cefaleia deverá iniciar-se
(ou seja relatada como tendo início) dentro de 7 dias após
o traumatismo crânio-encefálico (ou conhecimento do
traumatismo) é por vezes arbitrária. Alguns dados suge-
rem que a cefaleia possa ter início após um intervalo mais
longo. Estudos futuros deverão continuar a investigar a
utilidade do critério de diagnóstico de A5.1 Cefaleia aguda
atribuída a lesão traumática crânio-encefálica que permi-
ta que a cefaleia possa ter início até 30 dias após o trauma-
tismo. 

A5.1.1.1 Cefaleia aguda de início tardio atribuída a
lesão traumática crânio-encefálica moderada ou grave
Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D
B. Ocorrência de traumatismo crânio-encefálico com pelo
menos uma das seguintes características:
1. perda de consciência >30 minutos
2. escala de coma de Glasgow <13
3. amnésia pós-traumática >24 horas
4. alteração do nível de consciência >24 horas
5. imagiologia evidenciando uma lesão traumática
encefálica, como hemorragia intracraniana e/ou
contusão cerebral.

C. O início da cefaleia é incerto, e/ou a cefaleia é descrita
como se se tivesse desenvolvido > 7 dias após todas as
seguintes condições:
1. o traumatismo crânio-encefálico
2. recuperação da consciência após o traumatismo crâ-
nio-encefálico (quando aplicável)

3. descontinuação da medicação que diminua a capa-
cidade de sentir ou descrever a cefaleia após o trau-
matismo crânio-encefálico (quando aplicável)

D. Um dos seguintes:
1. a cefaleia desaparece num período de 3 meses após o
traumatismo crânio-encefálico

2. a cefaleia persiste, mas ainda não passaram 3 meses
após o traumatismo crânio-encefálico

E. Não melhor explicada por outro critério da ICHD-3.

A5.1.2.1 Cefaleia aguda de início tardio atribuída a
lesão crânio-encefálica ligeira
Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D
B. Traumatismo crânio-encefálico preenchendo ambos os
critérios seguintes:
1. não associado a qualquer dos seguintes:
a) perda de consciência > 30 minutos
b) escala de coma de Glasgow < 13
c) amnésia pós-traumática > 24 horas
d) alteração do nível de consciência > 24 horas

e) imagiologia evidenciando uma lesão traumática
encefálica, como hemorragia 
intracraniana e/ou contusão cerebral

2. associado a um ou mais dos seguintes sintomas/sinais
imediatamente após o traumatismo crânio-encefálico:
a) confusão transitória, desorientação ou alteração
da consciência

b) perda de memória para eventos imediatamente
antes ou após o traumatismo crânio-encefálico

c) dois ou mais sintomas sugestivos de traumatismo
crânio-encefálico ligeiro: náuseas, vómitos, alte-
rações da visão, tonturas e/ou vertigens, altera-
ções da memória e/ou da concentração

C. O início da cefaleia é incerto, e/ou a cefaleia é descrita
como se tenha desenvolvido > 7 dias após todas as
seguintes condições:
1. o traumatismo crânio-encefálico
2. recuperação da consciência após o traumatismo crâ-
nio-encefálico (quando aplicável)

3. descontinuação da medicação que diminua a capa-
cidade de sentir ou descrever a cefaleia após o trau-
matismo crânio-encefálico (quando aplicável)

D. Um dos seguintes:
1. a cefaleia desaparece num período de 3 meses após o
traumatismo crânio-encefálico

2. a cefaleia persiste, mas ainda não passaram 3 meses
após o traumatismo crânio-encefálico

E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

A5.2 Cefaleia persistente atribuída a
lesão traumática crânio-encefálica 
Comentário:

A convenção atual de que a cefaleia deverá iniciar-se
(ou seja, relatada como se tivesse tido início) dentro de 7
dias após o traumatismo crânio-encefálico (ou conheci-
mento do traumatismo) é, por vezes, arbitrária. Alguns
dados sugerem que a cefaleia possa ter tido início após um
intervalo mais longo. Estudos futuros deverão continuar a
investigar a utilidade dos critérios de diagnóstico da A5.1
Cefaleia persistente atribuída a lesão traumática crânio-
encefálica que estabelecem que a cefaleia possa ter início
até 30 dias após o traumatismo.

A5.2.1.1 Cefaleia persistente de início tardio
atribuída a lesão traumática crânio-encefálica
moderada ou grave
Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D
B. Traumatismo crânio-encefálico associado a, pelo
menos, uma das seguintes características:
1. perda de consciência > 30 minutos
2. escala de coma de Glasgow < 13
3. amnésia pós-traumática > 24 horas
4. alteração do nível de consciência > 24 horas
5. imagiologia evidenciando uma lesão traumática
encefálica, como hemorragia intracraniana e/ou
contusão cerebral.
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C. O início da cefaleia é incerto, e/ou a cefaleia é descrita
como se tivesse desenvolvido > 7 dias após todas as
seguintes condições:
1. o traumatismo crânio-encefálico
2. recuperação da consciência após o traumatismo crâ-
nio-encefálico (quando aplicável)

3. descontinuação da medicação que diminua a capaci-
dade de sentir ou descrever a cefaleia após o trauma-
tismo crânio-encefálico (quando aplicável)

D. A cefaleia persiste por > 3 meses após o traumatismo
crânio-encefálico

E. Não melhor explicada por outro disgnóstico da ICHD-3
beta.

A5.2.2.1 Cefaleia persistente de início tardio
atribuída a lesão traumática crânio-encefálica
ligeira
Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D
B. Traumatismo crânio-encefálico preenchendo os crité-
rios 1 e 2:
1. não associado a qualquer dos seguintes:
a) perda de consciência > 30 minutos
b) escala de coma de Glasgow < 13
c) amnésia pós-traumática > 24 horas
d) alteração do nível de consciência > 24 horas
e) imagiologia evidenciando uma lesão traumática
encefálica, como hemorragia intracraniana e/ou
contusão cerebral

2. associada a um ou mais dos seguintes sintomas/sinais
imediatamente após o traumatismo crânio-encefálico:
a) confusão transitória, desorientação ou alteração
de consciência

b) perda de memória para eventos imediatamente
antes ou após o traumatismo crânio-encefálico

c) dois ou mais sintomas sugestivos de traumatismo
crânio-encefálico ligeiro: náuseas, vómitos, alte-
rações da visão, tonturas e/ou vertigens, altera-
ções da memória e/ou da concentração

C. O início da cefaleia é incerto, e/ou a cefaleia é descrita
como se tivesse desenvolvido > 7 dias após todas as
seguintes condições:
1. o traumatismo crânio-encefálico
2. recuperação da consciência após o traumatismo crâ-
nio-encefálico (quando aplicável)

3. descontinuação da medicação que diminua a capa-
cidade de sentir ou descrever a cefaleia após o trau-
matismo crânio-encefálico (quando aplicável)

D. A cefaleia persiste por > 3 meses após o traumatismo
crânio-encefálico

E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

A5.7 Cefaleia atribuída a radiocirurgia
ao cérebro
Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia de novo que preencha o critério C
B. Foi realizada radiocirurgia ao cérebro

C. Evidência de efeito causal demonstrada por ambas as

situações:

1. a cefaleia desenvolveu-se dentro de 7 dias após a

radiocirurgia

2. a cefaleia desapareceu num período de 3 meses após

a radiocirurgia

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta.

Comentário:

Embora uma cefaleia de novo tenha sido descrita após

radiocirurgia, a maioria dos estudos não fornecem descri-

ções detalhadas das suas características clínicas; geral-

mente, também não é claro se a cefaleia que ocorre após a

radiocirurgia representa uma exacerbação de uma cefaleia

subjacente ou constitua um novo tipo de cefaleia. Nos

casos em que não existe história prévia de cefaleia, a sín-

drome é constituída por uma cefaleia de curta duração,

ocorrendo mais de um ano após a intervenção, asseme-

lhando-se a enxaqueca ou cefaleia explosiva. Portanto, as

relações causais entre estas cefaleias e os procedimentos

radiocirúrgicos que as precedem são muito duvidosas. São

necessários cuidadosos estudos controlados e prospecti-

vos para determinar se A5.7 Cefaleia atribuída a radiocirur-

gia ao cérebro existe como entidade e, no caso de existir,

como se relaciona com o tipo e localização da lesão irradia-

da e/ou com a dose e o campo de radiação empregues.

A5.8 Cefaleia aguda atribuída a outra
lesão ou outro traumatismo crânio-
encefálico e/ou cervical
Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D

B. Ocorrência de lesão ou traumatismo crânio-encefálico

e/ou cervical não descrito anteriormente

C. Evidência de efeito causal demonstrada por ambas as

situações:

1. a cefaleia desenvolveu-se em estreita relação tempo-

ral com a lesão ou com o traumatismo

2. existe outra evidência de efeito causal comprovada

pela lesão ou pelo traumatismo

D. Um dos seguintes:

1. a cefaleia desapareceu em 3 meses após a lesão ou o

traumatismo

2. a cefaleia persiste, mas ainda não passaram 3 meses

após o traumatismo crânio-encefálico

E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta.

A5.9 Cefaleia persistente atribuída a
outra lesão ou outro traumatismo
crânio-encefálico e/ou cervical
Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo os critérios C e D

B. Ocorrência de lesão ou traumatismo crânio-encefálico

e/ou cervical não descrito anteriormente
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C. Evidência de efeito causal demonstrado por ambas as

situações:

1. a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal

estreita com a lesão ou com o traumatismo

2. existe outra evidência de efeito causal pela lesão ou

pelo traumatismo

D. A cefaleia persiste por > 3 meses após a lesão ou o trau-

matismo

E. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta.
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A6. Cefaleia atribuída a
perturbação vascular craniana
ou cervical
A6.10 Cefaleia persistente atribuída a
perturbação vascular craniana ou
cervical no passado
Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia previamente diagnosticada como 6. Cefaleia

atribuída a perturbação vascular craniana ou cervical

ou a um dos seus subtipos ou subformas e preenchen-

do o critério C

B. A perturbação vascular cerebral ou cervical causadora

das cefaleias foi efetivamente tratada ou desapareceu

espontaneamente

C. A cefaleia tenha persistido por> de 3 meses após trata-

mento efetivo ou remissão espontânea da perturbação

vascular

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta.

Comentário:

Cefaleias, preenchendo os critérios de A6.10 Cefaleia

persistente atribuída a perturbação vascular craniana ou

cervical prévia, se existiram, têm sido pouco documenta-

das; é necessária mais investigação para definir critérios

melhores de causalidade.

A7. Cefaleia atribuída a
perturbação intracraniana não
vascular
A7.6 Cefaleia atribuída a crise
epilética
A.7.6.3 Cefaleia pós eletroconvulsivoterapia
(ECT)
Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia recorrente preenchendo o critério C

B. Foi feito um tratamento de eletroconvulsivoterapia

(ECT)

C. Evidência de causalidade demonstrada por todos os

seguintes:

1. a cefaleia aparece a seguir a ≥ 50% das sessões de ECT

2. cada cefaleia aparece até 4 horas após a ECT

3. cada cefaleia desaparece até 72 horas após a ECT

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta.

Comentário:

Descrições precisas de cefaleias associadas a ECT são

raras. Os dados publicados não são adequados para se ter

uma boa definição da A.7.6.3 Cefaleia pós electroconvulsi-

voterapia.

A.7.9 Cefaleia persistente atribuída a
perturbação intracraniana não
vascular antiga 
Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia previamente diagnosticada como 7. Cefaleia

atribuída a perturbação intracraniana não vascular ou

a um dos seus subtipos ou subformas, e preenchendo o

critério C

B. A perturbação intracraniana não vascular causadora da

cefaleia foi tratada eficazmente ou remitiu espontanea-

mente

C. A cefaleia persistiu > 3 meses para além do tratamento

eficaz ou da remissão espontânea da perturbação não

vascular

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta. 

Comentário:

Cefaleias que preencham os critérios de A7.9 Cefaleia

persistente atribuída a perturbação intracraniana não vas-

cular antiga, a existirem, têm sido pouco documentadas; é

necessária mais investigação para definir melhores crité-

rios de causalidade.
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A8. Cefaleia atribuída a uma
substância ou à sua privação
A8.4 Cefaleia persistente atribuída ao
uso ou à exposição a uma substância
no passado
Codificada em qualquer sítio:

8.2 Cefaleia por abuso medicamentoso.

Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia previamente diagnosticada como 8.1 Cefaleia

atribuída ao uso ou à exposição a uma substância ou a

um dos seus subtipos e preenchendo o critério C

B. Cessou o uso ou a exposição a essa substância

C. A cefaleia persistiu por >3 meses depois da cessação da

exposição

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta.

A9. Cefaleia atribuída a infeção
A9.1 Cefaleia atribuída a infeção
intracraniana
A9.1.3.3 Cefaleia persistente atribuída a infeção
intracraniana fúngica ou outra infeção parasitária
no passado
Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia previamente preenchendo critérios de 9.1.3

Cefaleia atribuída a infeção intracraniana fúngica ou

outra infeção parasitária e preenchendo o critério C

B. Infeção intracraniana fúngica ou outra infeção parasitá-

ria resolvida/curada 

C. A cefaleia persistiu por > 3 meses após a resolução da infe-

ção intracraniana fúngica ou outra infeção parasitária

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta e uma hidrocefalia foi excluída por neuroimagem.

A9.1.6 Cefaleia atribuída a outra lesão
infeciosa ocupando espaço
Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C

B. Demonstrada uma lesão ocupando espaço de natureza

infeciosa, sem ser abcesso cerebral ou empiema subdural

C. Evidência de causalidade demonstrada por, pelo

menos, dois dos seguintes:

1. a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o

desenvolvimento da lesão infeciosa ocupando espa-

ço ou levou à sua descoberta

2. a cefaleia piorou significativamente a par da deterio-

ração da lesão infeciosa ocupando espaço demons-

trada por qualquer um dos seguintes:

a) agravamento de outros sintomas e/ou sinais clíni-

cos provenientes da lesão infeciosa ocupando

espaço

b) evidência de alargamento/aumento da lesão infe-

ciosa ocupando espaço

c) evidência de rotura da lesão infeciosa ocupando

espaço

3. a cefaleia melhorou significativamente a par da
melhoria da lesão infeciosa ocupando espaço

4. a cefaleia tem pelo menos uma das seguintes três
características:
a) intensidade aumentando gradualmente para
moderada ou grave

b) agravada pelos esforços ou outra manobra de
Valsalva

c) acompanhada por náuseas
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta

A9.3 Cefaleia atribuída a infeção por
vírus de imunodeficiência humana (HIV)
Codificada noutro sítio:

A cefaleia ocorrendo em doentes com infeção por HIV
mas causada por uma infeção oportunista específica deve
ser codificada nesta infeção. A cefaleia causada pelo uso
de drogas antirretrovirais deverá ser codificada como
8.1.11 Cefaleia atribuída ao uso prolongado de medicação
não indicada para as cefaleias.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C
B. Ambos os seguintes:
1. demonstrada infeção sistémica por HIV 
2. excluída outra infeção sistémica e/ou intracraniana 

C. Evidência de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o
início da infeção por HIV

2. a cefaleia desenvolveu-se ou agravou significativa-
mente em relação temporal com o agravamento da
infeção por HIV como indicado pela quantificação
de células CD4 e/ou carga viral

3. a cefaleia melhorou significativamente a par da
melhoria da infeção por HIV como indicado pela
quantificação de células CD4 e/ou carga viral

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentários:

São referidas cefaleias por mais de metade da popula-
ção infetada pelo vírus da imunodeficiência humana
(HIV) síndrome de imunodeficiência humana (SIDA) e
pode ser parte da sintomatologia de ambas as infeções por
HIV, aguda e crónica (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-
mária (1. Enxaqueca ou 2. Cefaleia tipo tensão). A gravida-
de,a frequência e a incapacidade da cefaleia parecem
associadas à gravidade da infeção por HIV como indicado
pela quantificação de células CD4 e/ou carga viral, mas
não com a duração da infeção por HIV ou o número de
medicamentos antirretrovirais prescritos. Só uma minoria
de doentes com HIV tem cefaleias atribuíveis a infeções
oportunistas, provavelmente como consequência da dis-
ponibilidade de terapêutica antirretroviral muito ativa.
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A razão para separar a A9.3 Cefaleia atribuída a infeção

por vírus da imunodeficiência humana das cefaleias atri-

buídas a outras infeções é tripla:

a) A infeção por HIV é sempre sistémica e do sistema

nervoso central

b) A infeção do sistema nervoso central pode progredir

independentemente da infeção sistémica

c) A infeção por HIV ainda não é curável.

A inclusão do A9.3 Cefaleia atribuída a infeção por vírus

de imunodeficiência humana (HIV) no Apêndice tornou-

se necessária, porque é muito difícil distinguir a cefaleia

atribuída puramente à infeção por HIV das cefaleias pri-

márias referidas pela maior parte dos doentes com HIV. A

aplicação destes critérios em estudos prospectivos pode

trazer evidência mais conclusiva.

Durante a infeção por HIV, podem desenvolver-se

meningite e/ou encefalite secundárias a infeções oportu-

nistas ou neoplasias. As infeções intracranianas mais fre-

quentemente associadas a infeção por HIV e causadoras

de cefaleias são a toxoplasmose e a meningite criptocóci-

ca. A cefaleia ocorrendo em doentes com infeção por HIV,

mas atribuída a uma infeção oportunista específica deve-

rá ser codificada de acordo com essa infeção.

Fármacos antirretrovirais podem também causar cefa-

leias. Nestes casos, a cefaleia deverá ser codificada como

8.1.11 Cefaleia atribuída ao uso prolongado de medicação

não indicada para as cefaleias.
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A10. Cefaleia atribuída a
perturbação da homeostasia
A10.7 Cefaleia e/ou dor no pescoço
atribuída a hipotensão ortostática
(postural)
Descrição:

Dor, predominantemente na parte posterior do pesco-

ço, mas, por vezes, irradiando para a região occipital (dis-

tribuição em “cruzeta”), atribuída a hipotensão postural e
desenvolvendo-se apenas na posição ereta.

Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia preenchendo o critério C
B. Hipotensão ortostática (postural) foi demonstrada
C. Evidência de causalidade demonstrada por dois dos
seguintes:
1. cefaleia que se desenvolve exclusivamente durante a
postura ereta

2. cefaleia que melhora espontaneamente na posição
horizontal

3. cefaleia que predomina na parte posterior do pesco-
ço, por vezes, irradiando para a região occipital (dis-
tribuição em “cruzeta”)

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentário:

Quando especificamente inquiridos, 75% dos doentes
com hipotensão ortostática referem dor no pescoço.

A10.8 Cefaleia atribuída a outra
perturbação da homeostasia
A10.8.1 Cefaleia atribuída a viagem no espaço
Descrição:

Cefaleia inespecífica causada por viagem no espaço. A
maioria dos episódios de cefaleias não está associada a
sintomas de enjoos de viagem no espaço.

Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia de novo preenchendo o critério C
B. A pessoa está a viajar no espaço
C. Evidência de causalidade demonstrada por ambos os
seguintes:
1. a cefaleia ocorre exclusivamente durante a viagem
no espaço

2. a cefaleia melhora espontaneamente no retorno à terra
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentário:

Dos 16 homens e uma mulher astronautas que partici-
param na pesquisa, 12 (71%) referiram, pelo menos, um
episódio de cefaleia experimentado, enquanto estavam no
espaço, e que não sofriam de cefaleias, quando estavam
em terra.

A10.8.2 Cefaleia atribuída a outras
perturbações metabólicas ou sistémicas
Podem ocorrer cefaleias atribuídas às seguintes pertur-

bações, embora não estejam suficientemente validadas:

anemia, insuficiência adrenocortical, deficiência

mineral corticoide, hiperaldosteronismo, policitemia,

síndrome de hiperviscosidade, púrpura trombocitopé-

nica trombótica, plasmaferese, síndrome dos anticorpos

anticardiolipina, Doença de Cushing, hiponatremia,
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hipertiroidismo, hiperglicemia, hipocalcemia, Lupus

eritematoso sistémico, síndrome da fadiga crónica,

fibromialgia.

São necessários estudos prospectivos bem controlados

para definir mais claramente a incidência e as caraterísti-

cas das cefaleias que ocorrem em associação com estas

perturbações. Em cada caso, só deverão ser avaliados

aqueles doentes que obedecem a critérios de diagnóstico

bem estabelecidos para as referidas perturbações.

A10.9 Cefaleia persistente atribuída a
perturbação da homeostasia no
passado
Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia previamente diagnosticada como 10. Cefaleia

atribuída a perturbação da homeostasia e preenchendo

o critério C

B. A perturbação da homeostasia causadora da cefaleia foi

efetivamente tratada ou regrediu espontaneamente

C. A cefaleia persiste por > 3 meses após o tratamento efe-

tivo ou a remissão espontânea da perturbação da

homeostasia

D. Não melhor explicada por out ro diagnóstico da ICHD-

3 beta.

Bibliografia
Cariga P, Ahmed S, Mathias CJ and Gardner BP. The prevalence and

association of neck (coat-hanger) pain and orthostatic (postural)
hypotension in human spinal cord injury. Spinal Cord 2002; 40:
77–82.

Mathias CJ, Mallipeddi R and Bleasdale-Barr K. Symptoms associated
with orthostatic hypotension in pure autonomic failure and multi-
ple system atrophy. J Neurol 1999; 246: 893–898.

Vein AA, Koppen H, Haan J, et al. Space headache: A new secondary
headache. Cephalalgia 2009; 29: 683–686.

A11. Cefaleia ou dor facial
atribuída a perturbação do
crânio, pescoço, olhos, ouvidos,
nariz, seios perinasais, dentes,
boca ou outra estrutura facial ou
cervical
A11.2 Cefaleia atribuída a perturbação
do pescoço
A11.2.4 Cefaleia atribuída a radiculopatia
cervical superior
Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia e/ou dor cervical preenchendo o critério C

B. Evidência clinica e radiológica de radiculopatia C2 ou C3

C. Evidência de causalidade demonstrada por ambos os

seguintes:

1. pelo menos dois dos seguintes:

a) a dor desenvolveu-se em relação temporal com o

início da radiculopatia, ou levou à 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

2. a dor de cabeça é ipsilateral à radiculopatia

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta.

Comentário:

A dor é geralmente posterior, mas pode irradiar para
regiões mais anteriores. Por vezes, há dores lancinantes
numa das áreas inervadas pelas raízes cervicais superiores
de um ou de ambos os lados, geralmente nas regiões occi-
pital, retro-auricular ou cervical posterior superior.

A11.2.5 Cefaleia atribuída a dor miofascial
cervical
Critérios de diagnóstico:

A. Cefaleia e/ou dor no pescoço preenchendo o critério C 
B. Demonstração nos músculos do pescoço de uma fonte
de dor miofascial, incluindo zonas gatilho reprodutíveis 

C. Evidência de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. qualquer um ou ambos os seguintes:
a) A dor desenvolveu-se em relação temporal com o
início da perturbação dolorosa miofascial cervical

b) A dor melhorou significativamente a par da melho-
ria da perturbação dolorosa miofascial cervical

2. despertar dor significativa, por pressão dos músculos
cervicais correspondentes à dor referida pelo doente

3. a dor é temporariamente abolida por massagem ou
injeções de anestésico local nas zonas gatilho

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentário:

A dor miofascial e as suas relações com as chamadas
“zonas gatilho” são controversas. Tem sido difícil demons-
trar consistentemente zonas gatilho e a resposta ao trata-
mento é variável.

A11.5 Cefaleia atribuída a perturbação
do nariz e seios perinasais
A11.5.3 Cefaleia atribuída a perturbação da
mucosa nasal, cornetos ou septo nasal
Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia preenchendo o critério C 
B. Evidência clínica de endoscopia nasal e/ou de imagem
de um processo hipertrófico ou inflamatório dentro da
cavidade nasal1

C. Evidência de causalidade demonstrada por, pelo
menos, dois dos seguintes:
1. a cefaleia desenvolveu-se em relação temporal com o
início da lesão intranasal

2. a cefaleia melhorou ou piorou significativamente a
par da melhoria (com ou sem tratamento) ou o agra-
vamento da lesão nasal

3. a dor melhora significativamente com a anestesia
local da mucosa na região da lesão

4. a cefaleia é ipsilateral ao lado da lesão
D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta

Nota:

1. Exemplos são a concha bolhosa e o esporão do septo
nasal.
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A12. Cefaleia atribuída a
perturbação psiquiátrica
Introdução
Várias perturbações psiquiátricas estão frequentemen-

te associadas a cefaleias, mas para a maioria não existe

evidência de relação causal. Os critérios que a seguir se

definem são critérios candidatos a facilitarem a investiga-

ção de possíveis relações causais entre algumas perturba-

ções psiquiátricas e as cefaleias. Na prática clínica, não se

recomenda que sejam usados para descrever a associação

entre uma cefaleia concomitante a uma perturbação psi-

quiátrica. Na grande maioria dos casos, a cefaleia associa-

da a estas perturbações é o reflexo de fatores de risco ou

etiologias comuns.

Para fazer qualquer dos diagnósticos listados a seguir é

crucial estabelecer uma relação causal entre a perturbação

psiquiátrica em causa e a cefaleia; assim, ou o início da

cefaleia ocorre simultaneamente com a perturbação psi-

quiátrica ou a cefaleia piora claramente, quando a pertur-

bação psiquiátrica se manifesta. Definir marcadores bioló-

gicos e prova clínica da causa da cefaleia é difícil e o diag-

nóstico deve ser baseado em altos níveis de suspeição clí-

nica. Assim, por exemplo, numa criança com perturbação

de ansiedade de separação, a cefaleia deve ser atribuída a

esta perturbação apenas nos casos em que ocorra apenas

contexto de separação atual ou ameaça de separação, sem

que haja melhor explicação. Similarmente, num adulto

com perturbação de pânico, a cefaleia só deve ser atribuí-

da a esta perturbação, apenas nos casos em que ocorra

somente como um dos sintomas da crise de pânico.

A12.3 Cefaleia atribuída a perturbação
depressiva
Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia cumprindo o critério C

B. Foi diagnosticada perturbação depressiva major (episó-

dio único ou recorrente) ou perturbação depressiva

persistente segundo os critérios da DSM-5 

C. A cefaleia ocorre exclusivamente durante os episódios

depressivos

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta. 

Comentário:

Muitos antidepressivos, especialmente os antidepressi-

vos tricíclicos, são eficazes mesmo na ausência de depres-

são. Isto torna difícil determinar se a remissão ou melho-

ria da cefaleia associada a depressão e tratada com um

antidepressivo tricíclico é, de facto, evidência de causali-

dade. A remissão de uma cefaleia é mais sugestiva de

causa psiquiátrica, quando uma perturbação depressiva

major melhora sob tratamento com outro tipo de antide-

pressivos menos eficazes no tratamento da cefaleia.

A12.4 Cefaleia atribuída a perturbação
de ansiedade de separação
Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia cumprindo o critério C
B. Foi diagnosticada perturbação de ansiedade de separa-
ção de acordo com os critérios da DSM-5

C. A cefaleia ocorre exclusivamente no contexto de sepa-
ração atual ou ameaça de separação de casa ou das pes-
soas de maior vinculação

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentário:

A perturbação de ansiedade de separação é persistente,
durando tipicamente pelo menos 6 meses, embora uma
duração mais curta possa preencher os critérios em casos
de início súbito ou exacerbação de sintomas graves (por
exemplo recusa em ir à escola, ou incapacidade completa
de se afastar de casa ou de figuras de vinculação). A per-
turbação causa sofrimento clínico significativo e/ou pre-
juízo em importantes áreas funcionais, tais como as áreas
social, académica, ocupacional ou outras.

A12.5 Cefaleia atribuída a perturbação
de pânico
Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia cumprindo o critério C

B. Crises de pânico recorrentes e inesperadas cumprindo

os critérios da DSM-5 para perturbação de pânico

C. A cefaleia ocorre exclusivamente durante as crises de

pânico

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3

beta.

A12.6 Cefaleia atribuída a fobia
específica
Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia cumprindo o critério C
B. Foi diagnosticada uma fobia específica de acordo com
os critérios da DSM-5

C. A cefaleia ocorre exclusivamente quando o doente é
exposto ou antecipa exposição a estímulos fóbicos

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentário:

As fobias específicas duram tipicamente 6 ou mais
meses, causando sofrimento clinicamente significativo
em áreas funcionais importantes, tais como a social, ocu-
pacional e/ou outras.

A12.7 Cefaleia atribuída a perturbação
de ansiedade social (fobia social)
Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia cumprindo o critério C

B. Foi diagnosticada perturbação de ansiedade social

(fobia social) de acordo com os critérios de diagnósticos

da DSM-5 
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C. A cefaleia ocorre apenas, quando o indivíduo está
exposto ou antecipa a exposição a situações sociais

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da DSM-5.

Comentário:

Na perturbação de ansiedade social existe um medo ou
ansiedade acentuados, relativamente a uma ou mais situa-
ções sociais nas quais o indivíduo fica exposto a um possí-
vel escrutínio dos outros. As situações incluem interações
sociais (como uma conversa), ser observado (por exemplo,
a comer ou beber) ou falar em público (como por exemplo,
fazer um discurso). As pessoas temem comportar-se de
uma maneira ou demonstrar sintomas de ansiedade que
causem avaliações negativas dos outros (como por exem-
plo, ser humilhado, embaraçado ou rejeitado) ou temem
ofender os outros. Em crianças, o medo ou ansiedade
podem traduzir-se por choro, crises de cólera, bloqueio de
movimentos, agarrar-se a uma pessoa ou objeto, compor-
tamento retraído e impossibilidade de falar em público. O
medo ou incapacidade é desproporcional à ameaça repre-
sentada pela situação social. A perturbação é persistente,
durando tipicamente 6 ou mais meses.

A12.8 Cefaleia atribuída a perturbação
de ansiedade generalizada
Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia cumprindo o critério C
B. Foi diagnosticada perturbação de ansiedade generaliza-
da de acordo com os critérios da DSM-5

C. A cefaleia ocorre apenas durante os períodos de ansie-
dade

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Comentário:

Os doentes com perturbação de ansiedade generaliza-
da apresentam preocupação e ansiedade excessivas (expe-
tativa apreensiva) relacionadas com duas (ou mais) áreas
de atividade ou eventos (exemplo: família, saúde, finan-
ças, problemas da escola/trabalho), na maioria dos dias,
durante 3 meses ou mais. Os sintomas podem incluir agi-
tação ou sentir-se sem saída ou nos seus limites e tensão
muscular. Os comportamentos associados a esta pertur-
bação incluem evitamento de atividades ou eventos com
desfecho eventualmente negativo, grande investimento de
tempo ou esforço na preparação de eventos com desfecho
eventualmente negativo, marcada procrastinação no
comportamento ou tomada de decisões devido às preocu-
pações, e procura repetida de proteção.

A12.9 Cefaleia atribuída a perturbação
de stress pós-traumático
Critérios de diagnóstico:

A. Qualquer cefaleia cumprindo o critério C
B. Foi diagnosticada perturbação de stress pós-traumático
(SPT) de acordo com os critérios da DSM-5 

C. A cefaleia desenvolveu-se após exposição ao aconteci-
mento traumático e ocorre apenas no contexto de
outros sintomas de SPT1

D. Não melhor explicada por outro diagnóstico da ICHD-3
beta.

Nota:

1. A cefaleia pode ocorrer, por exemplo, durante exposição
às recordações do trauma.

Comentários:

A exposição à morte ou ameaça de morte, lesão séria ou
violação 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 próximos;
tendo exposição repetida ou extrema a detalhes aversivos
relacionados com o evento (exemplo: os primeiros a reco-
lher despojos humanos; agentes policiais repetidamente
expostos a pormenores relacionados com violência infan-
til). Isto não se aplica à exposição através dos media ele-
trónicos, televisão, filmes ou imagens, a menos que esta
exposição esteja relacionada com o trabalho. 
Dada a alta prevalência de depressão associada com a

perturbação de stress pós-traumático, o diagnóstico de
A12.9 Cefaleia atribuída a perturbação de stress postrau-
mático deverá ser reservado para aqueles doentes cuja
cefaleia não é explicada pela comorbilidade depressiva
(por exemplo: casos de cefaleia atribuída a perturbação de
stress póstraumatico em doentes sem depressão associa-
da).
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Anorexia: Perda de apetite e aversão aos alimentos em
grau ligeiro.

Aura: Sintoma inicial de uma crise de enxaqueca com
aura, sendo a manifestação de uma disfunção cerebral

focal. A aura tipicamente dura 20 a 30 minutos e prece-

de a cefaleia. Veja também: sintomas focais, pródromos,

sintomas premonitórios, sintomas de alarme e sintomas

neurológicos.

Cefaleia: Dor localizada acima da linha orbitomeatal.
Cintilação: Alucinações visuais que são brilhantes e
variam de intensidade, geralmente, cerca de 8 a 10

ciclos por segundo. São típicas da enxaqueca com aura.

Crise de cefaleia (ou dor): Cefaleia ou dor que se instala,
desenvolve e permanece a um certo nível, de minutos

até 72 horas, depois desvanece até desaparecer com-

pletamente. 

Crise de cefaleia em salvas: Episódio de dor contínua,
durando 15-180 minutos. 

Período de salvas: tempo durante o qual as crises de cefa-

leias em salvas ocorrem regularmente e, pelo menos

um, em dias alternados.

Crónico: Referindo-se a dor, crónico denota persistência
por um período superior a três meses. Referindo-se a

cefaleias, mantém este significado para cefaleias

secundárias. Para cefaleias primárias que são geral-

mente episódicas, crónico é usado sempre que as crises

ocorram em mais dias e não por períodos superiores a

três meses. As cefaleias trigémino-autonómicas são

exceção: nestas perturbações o adjetivo crónico só é

usado, quando a perturbação está sem regredir por

mais de um ano.

Dias de cefaleias: Número de dias, durante um período de
tempo em observação (geralmente um mês) afetados

por cefaleias, em todo ou parte do dia.

Dor: Sensação desagradável e experiência emocional
associada a lesão tecidular potencial ou atual ou descri-

ta em termos de tal lesão (ver também dor neuropática,

dor neuropática central e dor neuropática periférica).

Dor facial: Dor abaixo da linha orbitomeatal, acima do
pescoço e até aos pavilhões auriculares.

Dor neuropática central: Dor causada por uma lesão ou
doença do sistema somatossensitivo central (veja tam-

bém Dor neuropática).

Dor neuropática periférica: Dor causada por uma lesão
ou doença do sistema somatossensitivo periférico (ver

também Dor neuropática).

Duração da crise: O tempo desde o início até ao fim de
uma crise (ou dor) que preencha os critérios de um tipo

ou subtipo particular de cefaleia. Após enxaqueca ou

cefaleia em salvas, uma dor de cabeça de pouca inten-

sidade, não pulsátil sem sintomas acompanhantes

pode persistir, mas isso não faz parte da crise e não é

incluída na sua duração. Se o doente adormece duran-

te uma crise e acorda aliviado, a duração é até à hora de

acordar. Se uma crise de enxaqueca é aliviada com

sucesso pela medicação, mas os sintomas regressam

dentro de 48 horas, esta pode corresponder a uma reci-

diva da mesma crise ou a uma nova crise. É necessário

avaliar para fazer a distinção (veja também Frequência

das crises).

Escotoma: Perda de parte (s) do campo visual de um ou
ambos os olhos. O escotoma pode ser absoluto (perda

de visão) ou relativo (visão reduzida ou escurecida).

Espectro de fortificação: Alucinação visual típica de aura
visual da enxaqueca (arqueada, angulada e alargando

gradualmente).

Episódica: Recorrente e remitente segundo um padrão
regular ou irregular de crises de cefaleias (ou dor) de

duração constante ou variável. Embora usado há muito

tempo, o termo adquiriu significado especial no con-

texto das cefaleias em salvas episódicas, referindo-se à

ocorrência de períodos de salvas separados por perío-

dos de remissão em vez de crises. Uso semelhante foi

adotado na hemicrânia paroxística.

Fisgada de dor: Dor súbita durando um minuto ou menos
(geralmente um segundo ou menos).

Fonofobia: Hipersensitibilidade ao som, geralmente cau-
sando evitamento/fuga. 

Fotofobia: Hipersensitibilidade à luz, causando evitamen-
to/fuga. 

Frequência das crises: A frequência com que ocorrem as
crises de cefaleias (ou dores) por período de tempo

(geralmente um mês). O alívio com sucesso de uma

crise de enxaqueca com a medicação pode ser seguido

por recidiva dentro de 48 horas. As Recomendações da

IHS para os Ensaios Clínicos Controlados de fármacos

para a enxaqueca, na 2ª edição, aconselham como solu-

ção prática, especialmente na diferenciação de crises

registadas em diários no mês prévio, contar como cri-

ses distintas só as que estão separadas por um dia intei-

ro livre de cefaleia.

Heteroforia: Estrabismo latente.
Heterotropia: Estrabismo patente.
Hipersensibilidade (à dor): Sensação de desconforto ou
dor causada por uma pressão que normalmente não é

suficiente para causar tais sensações.

Intensidade da dor: Grau de dor (geralmente expresso em
termos da sua consequência funcional e avaliada

segundo uma escala verbal de quatro pontos: 0. sem

dor; 1. dor ligeira, não interfere com as atividades diá-

rias; 2. moderada, a dor inibe, mas não impede as ativi-

dades da vida diária; 3. dor grave, impede todas as ati-

vidades. Também pode ser expressa através de uma

escala analógica visual.

Lancinante: Dor breve, tipo choque elétrico ao longo de
uma raiz ou nervo.

Músculos pericranianos:Músculos do pescoço, músculos
da mastigação, músculos faciais da expressão e fala,

músculos do ouvido interno. 
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Neuroimagem: TC, RMN, PET, SPECT ou cintigrafia do
cérebro.

Neuropatia: Uma perturbação da função ou alteração
patológica num nervo ou nervos (num nervo: mono-
neuropatia; em vários nervos: mononeuropatia múlti-
pla; quando difusa e bilateral: polineuropatia). O termo
neuropatia não inclui a neurapraxia, neurotemesis,
secção de um nervo, perturbações de um nervo devido
ao impacto transitório tal como uma pancada, um esti-
ramento ou crise epilética (nesses casos, aplica-se o
termo neurogénica).

Neuropática (dor): Dor causada por uma lesão ou doença
do sistema nervoso somatossensitivo.

Nevralgia:Dor na distribuição de um nervo ou nervos. (De
uso comum, especialmente na Europa, geralmente
implica dor paroxística e de qualidade lancinante, mas
o termo não deverá ser reservado só para dores paroxís-
ticas.

Nevrite: Uma forma especial de neuropatia; o termo deve-
rá ser reservado para os nervos afetados por processos
inflamatórios.

Nova cefaleia: Qualquer tipo, subtipo ou subforma de
cefaleia de que o doente não padecia anteriormente.

Não suficientemente validado: de validade duvidosa
como entidade de diagnóstico de acordo com a expe-
riência da comissão de classificação e/ou de controvér-
sia na literatura.

Nuca (região): face dorsal (posterior) do pescoço superior,
incluindo a região de inserção no crânio dos músculos
do pescoço.

Palpitante: sinónimo de pulsátil.
Período de remissão de salvas: o tempo durante o qual as
crises deixam de ocorrer espontaneamente e não
podem ser induzidas pelo álcool ou nitroglicerina. Para
ser considerado como remissão, o período livre de cri-
ses deverá exceder um mês.

Pressão/aperto: Dor de uma qualidade constante muitas
vezes comparada com uma banda de ferro à volta da
cabeça.

Pródromos: Este termo tem sido usado com diferentes
significados, mais frequentemente como sinónimo de
sintomas premonitórios. Deverá ser evitado no futuro.

Pulsátil: Variando com os batimentos cardíacos.
Referida (dor): Dor sentida numa área diferente daquela
onde tem origem.

Refração (erro):Miopia, hipermetropia ou astigmatismo.
Relação temporal estreita: Este termo é usado para des-
crever a relação entre uma perturbação orgânica e a
cefaleia. Relações temporais específicas podem ser
conhecidas para perturbações de início agudo, onde a
relação de causalidade é possível, mas não foi suficien-
temente estudada. Para perturbações crónicas a rela-
ção temporal assim como a causalidade é frequente-
mente muito difícil de estabelecer.

Sintomas acompanhantes: Sintomas que tipicamente
acompanham, em vez de preceder ou seguir-se à cefa-
leia. Na enxaqueca, por exemplo, os mais frequentes
são: náuseas, vómitos, fotofobia, fonofobia; osmofobia,
diarreia e outros sintomas ocorrem mais raramente.

Sintomas de alarme: Termo usado previamente, quer para
sintomas premonitórios, quer para aura e por isso
ambíguo. Não deverá ser usado.

Sintomas focais: Sintomas de perturbação cerebral focal
(geralmente cerebral),tais como as que ocorrem na
enxaqueca com aura.

Sintomas premonitórios: Sintomas que precedem (2-48
horas) e anunciam uma crise de enxaqueca com aura e
antes do início da dor de uma enxaqueca sem aura.
Entre os sintomas premonitórios comuns estão: fadiga,
euforia, depressão, apetite invulgar, desejo intenso por
certos alimentos.

Substância: Produto químico orgânico ou inorgânico, ali-
mento ou aditivo, bebida alcoólica, gás ou vapor, droga
ou medicamento, substância vegetal, animal ou outra
dada com intenção medicinal, embora não licenciada
como produto medicinal.

Teicopsia: Sinónimo de espectro de fortificação.
(Dicionário: - Sensação visual de uma centelha em
forma de ziguezague).

Termos previamente utilizados: Um termo de diagnósti-
co anteriormente utilizado com um significado idênti-
co ou similar ao termo clássico ou contido nele. Os ter-
mos usados previamente são frequentemente ambí-
guos e/ou foram utilizados de forma diferente em dife-
rentes países.

Unilateral: No lado direito ou no lado esquerdo não cru-
zando a linha média. Cefaleia unilateral não envolve
necessariamente todo o lado direito ou esquerdo da
cabeça mas, pode ser frontal, temporal ou occipital,
apenas. Quando usado para perturbações sensitivas ou
motoras da aura da enxaqueca inclui uma hemidistri-
buição completa ou parcial.

Vasospasmo: Constrição de artéria ou arteríolas a um tal
grau que a perfusão tecidular fica reduzida.

Ziguezague (linha): Sinónimo de espectro de fortificação.
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