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Prefacio da primeira edigcdo (1988)

O presente documento representa um grande esforco. O trabalho foi
continuo por quase trés anos e envolveu ndo somente os membros do comité
mas também os diversos membros dos 12 subcomités. O trabalho no comité
e nos subcomités foi aberto, o que tornava todos os documentos provisorios
acessiveis a qualquer um que se interessasse. Tivemos um encontro para a
classificacéo das cefaléias que durou dois dias, em mar¢o de 1987, aberto a
todos os interessados. Ao fim do Terceiro Congresso Internaciona de
Cefaéia, em Florenca, em setembro de 1987, tivemos um encontro publico
no qual a classificagéo foi apresentada e discutida. Um encontro publico
final foi realizado em San Diego, EUA, nos dias 20 e 21 de fevereiro de
1988, que foi uma sessdo de trabalho conjunto do comité e da platéia.

Apesar de todo o esfor¢o, erros foram inevitavelmente cometidos. Eles
aparecerdo quando aclassificacéo estiver sendo usada eterdo de ser corrigidos
nas edic¢des futuras. Deve-se também salientar que muitas partes do
documento sdo baseadas nas experiéncias de especialista do comité, na
auséncia de suficientes evidéncias publicadas. Espera-se, contudo, que a
existénciade critérios diagndsticos operacionais publicados nestelivro gerara
nos anos vindouros um aumento da pesquisa nosogréfica e epidemiol 6gica.

Pedimos atodos os cientistas que estudam cefal éia que participem ativa-
mente natestagem e futuro aprimoramento da classificacdo. Por favor, man-
dem suas opiniBes, argumentos e criticas ao presidente do comité de classi-
ficac8o. Plangja-se publicar uma segunda edicdo em 1993. Esperamos que
as revisdes sejam baseadas em novas evidéncias.

A Sociedade Internacional de Cefaléa consideraa classificaco e critérios
diagndsticos das cefa é as um trabal ho muito importante. Embora o documento
ainda necessite de futuros testes e modificagdes, recomenda-se que sgja posto,
deimediato, em uso nos estudos cientificos. 1sso é pertinente ndo somente aos
estudos com drogas, bem como aos estudos bioquimicos e fisiol dgicos.

James W. LANCE
Presidente da Sociedade Internacional de Cefaléia

JEs OLESEN
Presidente do Comité de Classificacdo das Cefaléias
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Preféacio da segunda edicdo

As classificagBes de doencas e seus critérios diagndsti cos freglientemente sdo
recebidos com ceticismo pela comunidade médica e podem ndo ser extensamente
utilizados. Portanto, foi uma agradavel surpresa observar quao bem recebidafoi a
primeiraedicdo da Classificagdo Internacional das Cefaléas. Elafoi praticamente
aceitade imediato pelo mundo aforaparafins cientificos. A grande leva de estudos
com triptanos foi realizada em pacientes diagnosticados de acordo com essa
classificagdo. De formalenta, mas segura, os principios da classificagdo alteraram
também apréticaclinica. Muitas perguntas desnecessarias paraclassificar cefaléias
primérias ndo sdo mais formuladas nas entrevistas clinicas e, por outro lado, novos
critérios, como o agravamento dacefal éapor atividadefisica, tém sido empregados
gradualmente na prética didria. A classificacdo foi traduzida para mais de 20
idiomas, estando, portanto, disponivel paraamaioriados médicos detodo o mundo.

Quando publicamos a primeira edi¢do, pensamos que a segunda edicdo da
Classificagéo Internacional das Cefaléias sairiadentro de cinco anos, poisgrande
parte dela estava baseada na opiniéo de especialistas em vez de evidéncias da
literatura. Porém, 15 anos transcorreram até apresentarmos a segunda edi¢go, e
existem boas razfes para isso. Relativamente ndo havia criticas suficientes que
justificassem umarevisao. As pesquisas nosogréficas, fornecendo umadescricao
clinicamelhor dos diferentes tipos de cefal éias, apareceram de formavagarosa e
ainda sdo insuficientes para permitir uma classificagdo totalmente baseada em
evidéncias. A ampladifusdo daversdo em inglés da primeira edicéo e atraducéo
paramaisde 20 idiomas também levou maistempo do que esperavamos. Contudo,
boas sugestdes para uma revisdo foram acumuladas paulatinamente, e os
conhecimentos nosograficos e epidemiol 6gicos aumentaram numa proporgao
gue justificava comegar a organizar a segunda edicao.

Assim como na primeira edicdo, tive também nesta segunda edi¢do o privi-
légio dado ao presidente de indicar os membros dos subcomités. Embora o pri-
meiro comité tenha feito um excelente trabalho, eu tinha a sensagcdo que deve-
riamos substituir amaioriados membros para assegurarmaos que a proximageracao
de pesquisadores em cefaléia fosse suficientemente representada. Consequiente-
mente, 0s Unicos membros do primeiro comité que também fizeram parte do
segundo foram: Giuseppe Nappi, James W. Lance e eu. Ficamos responsaves
pela continuidade. Na indicagéo de novos membros, eu me ative, primeiramente,
as qualificagdes pessoais. A representacdo geografica e o desgjo deincluir pessoas
com criticas bem fundamentadas a primeira edicdo também foram considerados.
Estou satisfeito em dizer que o recrutamento, de acordo com esses critérios, obteve
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sucesso. Cada membro se mostrou vivamente interessado, franco e argumentativo.
Respeitando a enorme carga de trabalho do primeiro comité; o segundo debateu,
abertamente, cada aspecto da classificaggo. Devido ao trabalho meticuloso e as
discussdes produtivas, a segunda edi¢cdo consumiu muito mais tempo do que
haviamos esperado. Cada grupo de critérios, cada nimero e cada palavra a ser
empregada foram cuidadosamente ponderados, e foram investidos na presente
publicagdo um tremendo esforco e trabalho intelectual. Nem todos os pontos de
vista de cada membro puderam ser considerados, mas todos os membros
influenciaram consideravelmente a classificacéo.

Para qualquer campo da medicina é importante ter uma classificacdo ampla
mente aceita e usada em todo o mundo. Isso é particularmente verdadeiro para a
cefaléia, um campo novo e em desenvolvimento, e porque ha muitos preconceitos
contra tal transtorno. Portanto, é extremamente importante que a comunidade da
cefaléia em geral, e os pesquisadores em particular, apdéiem o uso da segunda
edicdo da Classificagdo Internacional das Cefaléias. Nenhum periédico deve
publicar artigos relativos a cefaléia sem utilizar ou examinar esta classificacdo e
seus critérios diagndsticos. Por outro lado, nossa intencdo ndo consiste em limitar
apesquisaem cefaéadentro de um esquemarigido e, por isso, pedimos a pesgui-
sadores de todo o mundo que examinem cientificamente esta segunda edic¢&o.
Para estimular estudos, incluimos um apéndice descrevendo algumas enfer-
midades 6rfas, que necessitam de validag&o. Também apresentamos al guns critérios
alternativos que podem ser testados em comparacéo aos oficiais.

Espero, sinceramente, que esta segunda edi¢éo seja recebida de forma favo-
ravel pelacomunidade relacionada com acefal éiapelo mundo e que sgjatraduzida
em mais idiomas do que foi a primeira edigdo. Espero, também, que se torne a
base, em todo 0 mundo, do ensino de classificacéo e diagnostico das cefal éias,
beneficiando, assim, o tratamento dos pacientes.

A Sociedade Internacional de Cefaléiatrabalhano intuito de melhorar o diag-
nostico, o tratamento e os cuidados com a cefaléa mundialmente. Empenha-se
também em acabar com o estigma relacionado com os individuos que sofrem de
cefaléia e fazer esses transtornos reconhecidos como doengas neurobiol dgicas
que infligem grande prejuizo para os pacientes e seus familiares, tanto quanto
paraasociedade. Para o sucesso desses esforgos €impreterivel que pesquisadores
e clinicos, assim como pacientes, usem 0 mesmo sistema diagndstico e que esse
sistema seja 0 mais preciso possivel. Esse processo vem ocorrendo desde a
primeira edicdo da Classificacéo Internacional das Cefaléias. Esperamos que a
segundaedic¢do promovaaindamaior unidade naformade classificar, diagnosticar
e tratar pacientes do mundo todo.

JEs OLESEN

Presidente do Subcomité de
Classificacéo das Cefaéias
Sociedade Internacional de Cefaléia
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Prefacio da edicdo brasileira

Caros Colegas

No final do ano de 2003, durante o Ultimo Congresso da International
Headache Society em Roma, Itdlia, foi apresentada a segunda edi¢do da
Classificagdo das Cefaléias, logo a seguir publicada na revista Cephalagia,
volume 24, suplemento 1 de 2004. Imediatamente, a Sociedade Brasileira de
Cefaléia (SBCe) enviou para varios de seus membros os capitulos para que
fossem traduzidos para o portugués. A aceitacdo foi imediata e a tarefa foi
cumprida no prazo previamente estipulado. Entretanto, pela exigliidade do
tempo, houve vériasfalhasjaesperadas, como ando uniformizacdo dostermos
e, em alguns topicos, atraducdo ndo representava o que estabelecia o original.
Com isso, foi necessaria a contratacdo de profissionais fluentes na lingua in-
glesa e familiarizados com os termos médicos.

A versdo da classificagdo comegava a eshocar sua forma, embora ainda
houvesse muito trabalho a fazer. Novamente foram convidados vérios
membros da SBCe com 0 objetivo de em um fim de semana organizar tudo
0 que aqueles profissionais haviam apresentado.

Foi uma tarefa ardua e mais uma vez houve a necessidade de alguns
retoques, o que foi feito por um nimero menor de membros.

Foi novamente enviadaa profissionais com o intuito de unificar ostermos
e estabelecer de uma maneira mais livre o que o origina explicitava.

Aisim a“Nossa Classificagdo” ficou pronta, respeitando rigorosamente
aoriginal, mas com o “jeito brasileiro”.

Hoje vocés estéo recebendo durante o XVIII Congresso Brasileiro de
Cefaléiaestaclassificacao, fruto de um trabalho herclleo, feito por numerosos
membros da Sociedade Brasileira de Cefal & a, anonimamente, desinteressa-
damente, justificando ao mundo porque Ela, t&o pequena, se torna grande
aos olhos internacionais.

Paraterminar, néo podemos deixar de agradecer o apoio da Janssen-Cilag,
paraque esta classificagdo chegue as méos de todos aquel es que se interessem
pelo estudo das cefaléias.

Orgulhosamente,

SociepADE BRaSILEIRA DE CEFALEIA
Curitiba, agosto de 2004.
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Explicagdes sobre alguns termos utilizados na edicéo brasileira

1

2)

20

As palavras migranea e enxagueca sdo sinbnimas e podem ser utilizadas
indistintamente na préatica diaria. Na presente classificacdo optamos pelo
termo migrénea por ser o recomendado pela Sociedade Brasileira de
Cefaléia para suas publicagdes oficiais.

Sempre que possivel os nomes das cefaléasforam traduzidos paraalingua
portuguesa. Alguns acrénimos de uso corrente foram mantidos em sua
forma original. Sdo os casos de SUNCT (Short-lasting Unilateral
Neuralgiform Headache attacks with Conjuntival injection and Tearing),
SUNA (Short-lasting Unilateral Neuralgiform Headache attacks with
cranial Autonomic symptoms), MELAS (Mitochondrial Encephal opathy,
LacticAcidosisand Stroke-like episodes), CADASIL (Cerebra Autossomal
Dominant Arteripathy with Subcortical Infarctsand L eukoencephal opathy).



Introducéo a Classificacdo

Esta segunda edicdo revista e ampliada da Classificacdo Internacional das
Cefaléias, assm como a primeira, € destinada igualmente a pesquisa e a prética
clinica. Nenhum trabalho devera ser aceito para publicagdo em periddicos
internacionais se ndo estiver de acordo com os critérios da classificacdo, maselaé
igualmenteimportante paraclinicos. A grande maioriadostratamentos paracefaéa
baseados em evidéncias foi desenvolvida utilizando-se a primeira edi¢do da
Classificagao Internacional das Cefaléias. Esta segunda edi¢éo ndo modificou os
principios basicos da classificagdo e diagndstico das cefaéias primarias. Assm
sendo, o corpo de evidéncias existente, obtido usando aprimeiraedicéo, permanece
vélido paraamaioriados diagndsticos feitos com base na segunda edi¢éo. Quando
procurar por pacientes que responderdo a um triptano, € necessario diagnosticar o
paciente de acordo com 0s critérios para migranea, com e sem aura, desta
classificagéo.

A Classificagéo Internacional das Cefaléias, 22 edi¢ao, € talvez o documento
mais importante de leitura para médicos interessados em diagnosticar e tratar
pacientes com cefal éa. Hafreglentemente umaenormelacunaentre pesquisadores
e clinicos. Muitos sugeriram que deveria haver duas classificagbes: uma para
pesquisa e outra para uso clinico. No entanto, se houvesse duas classificagBes,
todas as informagdes novas seriam reunidas empregando-se a classificagdo para
pesquisa e seria dificil transpor os resultados obtidos da pesquisa para a clinica.
Assim sendo, o ponto de vista aceito por todos os especialistas em classificagéo de
doencas € o de que deva existir uma so classificagdo, mas construida de tal forma
que possa ser usada em diversos niveis de especializagéo.

A resposta para 0 problema € a classificagdo hierérquica e esse sistema ja
havia sido adotado na primeira edicdo, permanecendo inalterado nesta segunda
edicdo. Todos os tipos de cefaléia estéo classificados em grandes grupos e cada
um desses grupos € subdividido uma, duas ou trés vezes em tipos, subtipos e
subformas de cefaléia. Por exemplo: 1 Migranea é um grupo constituido por um
tipo de cefaléia (migranea) e os subgrupos da migranea, como 1.2 Migranea
comaura constituem o préximo nivel de classificagdo (segundo digito). Migranea
com aura €, novamente, subdividido em subformas, por exemplo: 1.2.1 Aura
tipica com cefaléia migranosa. O clinico geral provavelmente so precisara fazer
o diagndstico usando o primeiro digito — migrénea— para poder escolher o trata-
mento para debelar a crise. No entanto, quando ha problemas de diagnéstico
diferencial, por exemplo, porque a cefaléia esta ausente, torna-se necessario
distinguir entre migranea com aura e outros transtornos que possam mimetizé-
la; por isso, deve-se classificar usando o segundo ou terceiro niveis. Neurol ogistas
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clinicos e cefaliatras irdo normalmente fazer diagndsticos precisos da subforma
damigrénea com aura até o terceiro digito. Esse sistema provou ser de utilidade
nos diferentes niveis de sistemas de salide em todo 0 mundo.

Classificar significa decidir quais tipos de entidades diagndsticas devem ser
reconhecidas e como orden&-las de formasignificativa. Paraisso, deve-se lancar
mao detodo tipo de evidénciadisponivel: descrigdo clinica, estudoslongitudinais
de coorte de pacientes, estudos epidemiolégicos, resultados de tratamentos,
genética, neuroimagem e fisiopatologia. 1sso foi feito para a primeira edi¢do e
repetido na segunda edicéo da Classificacao. Por sorte, ndo foi necessério fazer
grandes alteracfes, mas sim um ndmero rel ativamente grande de pequenas, porém
importantes modificagdes, baseadas em novas evidéncias. Assim, introduzimos
1.5.1 Migréanea cronica como um novo diagndstico para aqueles raros pacientes
gue preenchem os critérios diagndsticos para migranea por 15 ou mais dias por
més sem uso excessivo de medicamentos. Todas as cefaléias secundérias estéo
agoradescritascomo “ atribuidasa’ algum outro transtorno, enquanto naprimeira
edi¢do usava-se 0 termo menos preciso “associado com”. A relacdo causal entre
o disturbio subjacente e a cefaléia é, na maioria dos casos, bem estabelecida e
pudemos, entdo, fortalecer a terminologia.

Com relacdo aos transtornos psiquiatricos, ndo ha razfes para trata-los
de forma diferente dos outros distlrbios que podem causar cefaléia
secundaria. Por isso, incluimos um novo capitulo 12. Cefaléias atribuidas a
transtornos psiquidtricos. O problemaé que pesqui sas el ucidando esse campo
sdo extremamente escassas, de modo que o capitulo € muito curto. A
correspondente se¢do do apéndice € mais abrangente e ird incrementar os
estudos da relagéo entre transtornos psiquidtricos e cefaléia.

Todas as cefa éias causadas por infecgéo agora estéo colocadas no mesmo
capitulo 9. Cefaléia atribuida ainfeccao, enquanto, anteriormente, asinfeccdes
intracranianas estavam no capitulo dos distirbios intracranianos. Um novo
capitulo 10. Cefaléia atribuida a distdrbios da homeostase foi incluido.
Algumas novas entidades, como a4.5 Cefaléia hipnica, 4.6 Cefaléia priméria
trovoada e 4.7 Hemicrania continua, também foram incluidas, enquanto a
13.17 Migréanea oftalmopl égica foi deslocada do capitulo 1. Migrénea parao
capitulo 13. Neuralgias cranianas e causas centrais de dor facial.

Como umaimportante modificacdo no cadigo numeérico, atabulacdo abaixo
agorainclui oscadigos, entre parénteses, daClD-10NA estabelecidospelaOMS,
porque esses sfo os codigos usados na prética clinica. Em muitos lugares, a
Classificacao Internacional das Cefaléas, 22 edicéo, € mais detalhadado que a
classificagdo da OMS. Isso significa que alguns subtipos de cefdéia ndo estéo
classificados de forma Uinica sob 0 sistema da CID-10NA, mas o codigo corres-
pondente da CID-10NA esta anexado, em cada caso, ao codigo da CIC-I1.

A construggo basi ca de cada capitul o na segunda edicao da Classificagdo
€amesmadaprimeiraedi¢do. Para cada capitul o a classificagdo € mostrada,
depois ha uma introducdo e as diferentes cefaléias sdo apresentadas uma a
uma, naordem daclassificagéo. Para cada enfermidade principal conferimos
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os termos previamente utilizados e especificamos as enfermidades que estéo
relacionadas, mas codificadas em outro local, e apresentamos uma descri¢do
curtaque, em palavras, tenta definir a doenca. Em seguida, apresentamos os
critérios diagndsticos explicitos. Finalmente, fazemos comentérios e sel ecio-
namos referéncias bibliogréficas no final de cada capitulo.

Os critérios diagnosticos explicitos precisam de alguns comentarios.
Previamente foram chamados de critérios diagnosticos operacionais, mas 0
significado de* operacional” néo élargamente entendido. “ Explicito” significa
“sem ambiguiidade, preciso, e com amenor margem deinterpretacdo possivel”.
Em outras palavras, 0 propésito é estabelecer critérios de forma téo clara e
precisa que varios outros médicos de outros lugares do mundo estejam aptos a
usar os mesmos critérios da mesma forma. Os termos que deixam margens a
interpretacBes, como “as vezes', “com freqiiéncia’ ou “usualmente” sdo evi-
tados. Os pacientes precisam preencher todos os critérios listadosemA, B, C,
D, etc. Para cada critério, ha requisitos especificos, como “duas das quatro
caracteristicas seguintes’, etc. O mesmo sistemafoi usado na primeira edicao,
onde se mostrou ser confidvel e passivel de reproducéo.

Também foi mostrado que a primeira edicdo era aplicavel em todos os
campos, desde estudos epidemiol dgicos na populagéo geral até centros
terciarios de referéncia em cefaléia. A validagdo da primeira edicdo e seus
critérios diagnosticos explicitos foi feita nos estudos com triptanos, nos quais
os indices de sucesso foram iguais em diferentes paises, indicando que a
assertividade dos casos foi a mesma. Além disso, a alta taxa de sucesso de
sumatriptano injetavel demonstrou que, pelo menos dos pontos de vista
fisiopatol 6gico e farmacol gico, os critérios diagndsticos para migranea com
e sem aura delinearam uma enfermidade razoavel mente homogénea. Por essa
e muitas outras razles, fizemos apenas pequenas mudancas nos critérios
diagndsticos de migranea.

A classificagdo e os critérios diagndsticos podem ser etiol6gicos ou
descritivos. Os descritivos podem ser baseados em sintomas ou em sindromes.
Ambas as edi¢bes da Classificagdo Internacional das Cefaléias sao
etioldgicas para as cefaléias secundarias e baseadas em sintomas para
cefaléias primarias. Se o curso ou a evolugéo das cefaléias fosse levado em
conta, haveria tanta informagéo disponivel que o diagndstico de migranea,
por exemplo, possibilitaria tracar um prognéstico para cada paciente em
particular. O fato € que a evolucdo das cefaléias primarias ndo pode ser
prevista. Alguns pacientesirdo piorar e seus sintomas tornar-se-80 cronicos,
outrosterdo alivio de sua cefaléiaprimaria e outros, ainda, permanecerdo na
mesma por décadas.

E uma tarefa importante para o futuro formular fatores progndsticos e
outras caracteristicas que tornem possivel classificar subtipos damigraneae
cefaléiado tipo tensional. Por algum tempo pareceu que a3.1.2 Cefaléia em
salvas crénica poderia ser subdividida em forma de instalagé@o crénica e
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evoluida da episddica, masai se verificou que muitos pacientes com cefaléia
em salvas cronica reverteram para 3.1.1 Cefaléia em salvas episodica.
Portanto, muitos padrdes diferentes de evolugdo parecem estar se cruzando.
O mesmo é verdade paraamigranea, de acordo com os estudos longitudinais
de Bille e outros. Por essas razes, a historia da evolugdo ndo pode ser
classificada até que estudos mais completos sejam feitos sobre a evolucdo
dos pacientes com migréanea.

Assim como a primeira edi¢cdo, esta segunda edi¢cdo da Classificacdo
também classifica os pacientes de acordo com afenomenol ogiade suacefaléa.
Para uso clinico, estudos com drogas e estudos fisiopatol dgicos significam
que o paciente deve ter tido esse tipo de cefaléia no ultimo ano e que
provavelmente tera mais crises desse tipo no futuro. Para outros usos,
particularmente estudos genéticos, estamos mais preocupados com a historia
por todaavidado paciente. Assim, se 0 paciente teve crises de migraneaha 20
anos, mas ficou sem crises depois disso, 0 paciente ainda tem o fenétipo
migranoso para um estudo genético. Esses principios tornam possivel para
um paciente ter um diagndstico em um determinado momento e outro
diagnéstico anos depois. Também é possivel e necessario dar aos pacientes
mais do que um diagndstico de cefaléia e até dois ou mais diagnosticos de
migrénea

Até agora, somente dois genes ligados a migranea foram identificados. Eles
S30 responsavel's apenas pela metade dos casos com a rara enfermidade 1.2.4
Migraneahemiplégicafamiliar. Por isso, agenéticando teveimpacto significativo
na segunda edicfo da Classificagio Internacional das Cefaléias. E esperado,
porém, que nos proximos dez anos a genética da migranea sgja elucidada. 1sso
ird, sem dlvida, alterar aformade classificacao das cefa éias, masndo é possive,
no presente momento, dizer como serdo essas modificagdes. Algumas
enfermidades monogénicas serdo, provavelmente, identificadas e seradbvio que
nossos fendtipos clinicamente definidos revelar-se-8o heterogéneos. Por outro
lado, mutagBes nos mesmos genes podem causar fendtipos bastante diferentes,
como foi demonstrado recentemente em estudos com migranea hemiplégica
familiar. Portanto, a genética da migranea pode simplesmente provar ser tao
complexa que, na prética clinica diéria, e talvez até certo ponto na pesquisa,
continuaremas com os diagnosticos definidos clinicamente.

Uma classificagéo e seus critérios diagnosticos devem ser confiaveis,
vélidos e abrangentes. Por sorte, como foi discutido acima, aprimeiraedicdo
da Classificacdo mostrou ter alto grau de confiabilidade e validade. Ja foi
provado, também, ser abrangente em varios estudos, desde estudos popula-
cionais até clinicos. Acreditamos que a segunda edi¢cdo é ainda mais confia-
vel, vélida e abrangente, mas somente futuras pesquisas poderéo provar ou
ndo essa nossa crenga.
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Como usar a classificacao

Este extenso documento ndo € para ser decorado. Nem os membros do
Subcomité da Classificacdo conseguem lembrar todo seu contetido. E um
documento a ser consultado vérias e vérias vezes. Dessa forma, vocé logo
ir4 aprender os critérios diagnosticos para 1.1 Migranea sem aura, 1.2
Migranea com aura, a maioria dos subtipos do item 2. Cefaléia do tipo
tensional, 3.1 Cefaléia em salvas e alguns outros. O restante sera sempre
algo a ser consultado. Na prética clinica vocé ndo necessita da classificagdo
para os casos 6bvios de migranea ou cefaléia do tipo tensional, mas ela sera
util quando o diagnéstico for incerto.

Paraa pesquisa, a classificagdo € indispensavel e cada paciente que entrar
em um projeto de estudo, sejaexperimento com drogas, estudo fisiopatol 6gico
ou bioquimico, deveter um diagndsti co que preenchaos critérios estabel ecidos.

1. Estaclassificagdo é hierérquica e vocé deve decidir o quao detalhado quer
fazer seu diagndstico. Isso pode variar no nivel do primeiro até o quarto
digitos. O primeiro da umanogéo grosseira sobre 0 grupo aque o paciente
pertence. E, por exemplo: 1. Migranea ou 2. Cefaléia do tipo tensional ou
3. Cefdéla em salvas e outras cefaéias trigémino-autondmicas. A seguir,
se obtém informagbes, permitindo um diagnostico maisdeta hado. O detalhe
desgjado depende do propdsito. Napréticaclinicageral, apenas o primeiro
e 0 segundo digitos sGo empregados, enquanto, para os cefaiatras e nos
centros terciarios, € apropriado que se use até o terceiro ou quarto digitos.

2. Os pacientes recebem um diagndstico de acordo com o fenétipo da cefa-
Iéia que eles apresentam no momento ou que tenham apresentado no
ultimo ano. Para uso da genética e outros usos, € utilizada a ocorréncia
durante toda a vida.

3. Cadatipo distinto de cefaléia que o paciente relata deve ser, separada-
mente, diagnosticado e codificado. Assim, um paciente gravemente aco-
metido pode receber variosdiagnosticos diferentes e varias classificagOes:
1.1 Migraneasem aura, 2.2 Cefaléiado tipo tensional episodicafreqiiente
e 8.2 Cefaléia por abuso de medicacao.

4. Quando um paciente recebe mais de um diagndstico, eles devem ser
listados de acordo com a importancia relatada pelo paciente.
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Se um tipo de cefaléiaem um paciente em particular preencheigua mente
dois critérios diagnosticos explicitos, entdo todas as outras informactes
disponiveis precisardo ser usadas paradecidir qual aternativaéacorreta
ou aque mais se aproximadaguel e diagndstico. I sso podeincluir ahistéria
da cefaléia ao longo da vida do paciente (como a cefaléia comecou?), a
histériafamiliar, o efeito das medicagdes, relagdo com menstruacao, idade,
sexo e uma gama de outros fatores. O preenchimento dos critérios diag-
nosticos para 1. Migranea, 2. Cefaléia do tipo tensional ou 3. Cefaléia
em salvas e outras cefaléias trigémino-autondmicas, ou qualquer outro
desses subtipos, sempre prevalece sobre o preenchimento de critérios
para as categorias de diagnosticos provaveis de cada umadelas, as quais
s80 descritas no final de cada grupo. Em outras palavras, um paciente
que preencha critérios tanto para: 1.6 Migranea provavel e 2.1 Cefaléia
do tipo tensional episddica infreqliente deve ser codificado pela Ultima.
Nao obstante, consideracbes devem sempre ser feitas devido a
possibilidade de algumas crises de cefal éia preencherem um conjunto de
critérios e outras crises preencherem outro conjunto de critérios. Nesses
casos, dois diagndsticos existem e os dois devem ser anotados.

Para receber um diagnéstico particular de cefaéa, o paciente deve, em
muitos casos, apresentar um ndimero minimo de crises (ou dias) com aquele
tipo de cefaéia. Esse nimero é especificado nos critérios diagnosticos
explicitos de cada tipo, subtipo e subforma de cefaléia. A cefaéia deve
aindapreencher um nlimero de outrosrequisitos escritosdentro doscritérios
sob letras: A, B, C etc. Alguns tépicos com letras s8o monotéticos, isto €,
expressam um requisito Unico. Outros tépicos com letras sdo poalitéticos e
requerem, por exemplo, duas dentre quatro caracteristicas listadas.

Algunstipos de cefal éiaso permitem diagnéstico até o primeiro e segundo
digitos. Por isso, critérios diagnésticos até o terceiro ou quarto digito
demandam, como critério A, o preenchimento dos critérios para niveis 1
elou 2 e, no critério B e subseqlientes, especifica os demais critérios a
serem preenchidos.

A frequéncia das crises de cefaléias primarias varia de crises a cada um
ou dois anos até crises didrias. A intensidade das crises também varia. A
segunda edi¢do da Classificagéo I nternacional das Cefal éias nao permite,
geralmente, aclassificacdo baseadanafreqiiénciaeintensidade das crises,
mas recomenda que tanto freqiiéncia como intensidade estejam especi-
ficadas em texto livre.

Cefaéia priméria, secundéria ou ambas. se uma nova cefaléia ocorre pela
primeira vez em estreita relaco temporal com outro transtorno que é
reconhecido como uma causa de cefaléia, esta é classificada como uma
cefaé@ia secundéria ao outro transtorno. 1sso permanece verdadeiro mesmo



quando acefad éiatem caracteristicas de migranea, cefaléiado tipo tensional,
cefaléia em salvas ou uma das outras cefaléias trigémino-autondémicas.
Quando uma cefaléia priméria preexistente se agrava em estreita relagéo
temporal com outro transtorno que é reconhecido como umacausadecefaéa,
ha duas possibilidades e se requer discernimento. O paciente pode receber
apenaso diagndstico dacefa éiaprimariapreexistente, ou pode receber ambos
os diagnosticos, o da cefaéia primaria e de cefaéia secundaria ao outro
transtorno. Os fatores que apdiam o acréscimo do diagndstico de cefaéa
secundaria sdo: uma relacéo temporal muito estreita com o transtorno
causador, uma piora acentuada da cefaléa primaria, evidéncia muito boa de
que o transtorno causador pode agravar a cefaléia priméaria da maneira
observada e, finamente, uma melhora ou o desaparecimento da cefaléia
apbs amelhora do presumivel transtorno causador.

10. Muitos pacientes com crises de cefaléia, preenchendo critérios diagnés-

11.

12.

13.

ticos explicitos, também tém crises que, emborasimilares, ndo satisfazem
0s critérios. 1sso pode ser devido ao tratamento, falta de habilidade para
detalhar os sintomas de forma precisa ou outros fatores. Pega ao paciente
para descrever uma crise tipica sem tratamento ou uma crise que néo
cessou com tratamento e certifique-se de que hagja um niimero de crises
suficiente paraestabel ecer o diagnéstico. Posteriormente, incluaas crises
menos tipicas quando descrever a freqiiéncia das crises.

Quando h& suspeitade que um paciente possui maisdeum tipo de cefa éia,
€ altamente recomendado que se preencha o diario de dor, no qual, para
cada episodio de cefaléia, as principais caracteristicas da crise sgjam
anotadas. Foi demonstrado que o diario permite um diagnostico mais
apurado, bem como permite um julgamento mais preciso do consumo de
medicacdo. Finalmente, o diério ensina o paciente a melhor distinguir os
tipos ou subtipos de cefaléia, por exemplo: entre migrénea sem aura e
cefaléia do tipo tensional episodica.

Em cada capitul o das cefal éias secundarias, as causas mais conhecidas e
mais bem estabel ecidas sdo mencionadas e 0s critérios para essas causas
sdo dados. No entanto, em muitos capitulos, por exemplo, 9. Cefaéia
atribuida a infecgdo, ha um nimero quase infinito de etiologias. Para
evitar umalistamuito longa, apenas as maisimportantes s8o mencionadas.
No exemplo, as causas maisraras estéo sob oitem 9.2.3 Cefa éiaatribuida
a outra infecgdo sistémica. Esse mesmo sistema € usado em outros
capitulos referentes a cefaléias secundérias.

O Ultimo critério para a maioria das cefaléias secundarias requer que a
cefaléia melhore de forma significativa ou se resolva em um periodo
especifico apds o aivio do distdrbio causal (através de tratamento ou
remissdo espontanea). Nesses casos, 0 preenchimento desses critérios é
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parte essencia da evidéncia para uma relagdo causal. Muito fregiente-
mente, h& necessidade de classificar esses pacientes antes de a doenca
ser tratada ou antes de o resultado do tratamento ser conhecido. Nesses
casos, o diagndstico deve ser Cefaléia provavelmente atribuida a [nome
da patologia causal]. Assim que os resultados do tratamento s&o conhe-
cidos, o diagnostico se torna Cefaléia atribuida a [nome da patologia],
ou o diagndstico é trocado se ndo preencher os critérios.

14. Em alguns casos, tendo a cefal éa pds-traumati cacomo um bom exempl o,

ocorrem subformas crénicas de cefaléias. Nesses casos, a cefaléia aguda
inicial pode persistir e acausando é provada, nem excluida, peladuracdo
da cefal@aem relagéo ao inicio do distirbio causal nem pelo seu dlivio.
Em vez disso, o ultimo critério distingue entre subformas agudas e cré-
nicas, especificando aresolucédo da cefa éadentro de um periodo de trés
meses (para a subforma aguda) ou com a permanéncia da cefaléia de
base (na subforma crénica), além desse periodo, apds a ocorréncia,
remissdo ou curado transtorno causal. No curso do distarbio, o diagnéstico
pode mudar apos trés meses para Cefaléia cronica atribuida a [nome da
patologial. No exemplo, 5.1 Cefaéia pos-traumética aguda muda para
5.2 Cefaléia pos-traumética crénica.

A maioria desses diagndsticos encontra-se no apéndice por falta de evi-

déncias suficientes para sua existéncia. Em geral ndo seréo usados, mas estéo
|4 para estimular pesquisas sobre critérios causais mais bem estabel ecidos.
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Classificacgo e Codigos OMS CID-10NA

Cddigo IHS* Cdadigo OMS  Diagnéstico

CID-Cf-I1 CID-10NA [e codigo CID-10 etiolégico para cefaléias
secundérias]
1 [G43] Migrénea
11 [G43.0] Migranea sem aura
12 [G43.1] Migranea com aura
121 [G43.10] Aura tipica com cefaléia migranosa
122 [G43.10] Aura tipica com cefaléia ndo-migranosa
1.2.3 [G43.104] Auratipica sem cefaéia
124 [G43.105] Migranea hemiplégica familiar (MHF)
1.25 [G43.105] Migranea hemiplégica esporéadica
126 [G43.103] Migranea do tipo basilar
13 [G43.82] Sindromes periddicas da infancia comumente
precursoras de migranea
131 [G43.82] Vémitos ciclicos
13.2 [G43.820] Migréanea abdominal
133 [G43.821] Vertigem paroxistica benigna da infancia
14 [G43.81] Migrénea retiniana
15 [G43.3] Complicagdes da migrénea
151 [G43.3] Migranea cronica
15.2 [G43.2] Estado migranoso
153 [G43.3] Aura persistente sem infarto
154 [G43.3] Infarto migranoso
155 [G43.3]+ Crise epiléptica desencadeada por migranea
[G40.x ou
G41.x]*
1.6 [G43.83] Provéavel migranea
16.1 [G43.83] Provavel migranea sem aura
1.6.2 [G43.83] Provavel migréanea com aura
165 [G43.83] Provével migranea cronica
2. [G44.2] Cefaléia do tipo tensional (CTT)
21 [G44.2] Cefaléado tipo tensional episddica infreqiente
211 [G44.20] Cefaléiado tipo tensiond episadica infreqiiente
associada a dolorimento pericraniano
212 [G44.21] Cefaléiado tipo tensond episadicainfreqiiente ndo-
associada a dolorimento pericraniano
22 [G44.2] Cefaléia do tipo tensional episodica freqliente
221 [G44.20] Cefaléiado tipo tensiona episodica freqliente
associada a dolorimento pericraniano
222 [G44.21] Cefaéiado tipo tensiona episodica fregliente ndo-
associada a dolorimento pericraniano
2.3 [G44.2] Cefaléia do tipo tensional cronica
231 [G44.22] Cefaléia do tipo tensional cronica associada a

dolorimento pericraniano

* International Headache Society
1 O cadigo adicional especifica o tipo de crise.
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232

24
24.1

24.2

243

31
311
312

3.2
321
322

34
34.1
34.2
34.3

5.1
511

512

5.2
521

522

53

30

[G44.23]

[G44.28]
[G44.28]

[G44.28]

[G44.28]
[G44.0]

[G44.0]
[G44.01]
[G44.02]
[G44.03]
[G44.03]
[G44.03]
[G44.08]

[G44.08]
[G44.08]
[G44.08]
[G44.08]

[G44.80]
[G44.800]
[G44.803]
[G44.804]
[G44.805]
[G44.805]
[G44.805]
[G44.80]
[G44.80]
[G44.80]
[G44.2]

[G44.88]

[G44.880]
[G44.880]

[G44.880]

[G44.3]
[G44.30]

[G44.31]

[G44.841]

Cefaléia do tipo tensional cronica ndo-associada
a dolorimento pericraniano

Provavel cefaléia do tipo tensional
Provavel cefaléia do tipo tensional episddica
infrequiente
Provavel cefaléia do tipo tensional episddica
frequente
Provével cefaéiado tipo tensiona crénica

Cefaléia em salvas e outras cefaléias
trigémino-autonémicas
Cefaléia em salvas
Cefaléia em salvas episoddica
Cefaléia em salvas cronica
Hemicrania paroxistica
Hemicrania paroxistica episodica
Hemicrania paroxistica cronica (HPC)
Cefaléia de curta duragéo, unilateral,
neuralgiforme com hiperemia conjuntival e
lacrimegjamento (SUNCT)
Provavel cefaléia trigémino-autondmica
Provével cefaléia em salvas
Provével hemicrania paroxistica
Provavel SUNCT

Outras cefaléias primérias

Cefaéia primaria em facada

Cefaéia primaria da tosse

Cefaléia priméria do esforgo fisico

Cefaléia priméaria associada a atividade sexual
Cefaléia pré-orgéstica
Cefaléia orgéstica

Cefaéia hipnica

Cefaléia trovoada priméria

Hemicrania continua

Cefdéapersstente e diariadesde o inicio (CPDI)

Cefaléa atribuida a trauma cefalico e/ou
cervical
Cefaléia pos-traumética aguda
Cefaléia pos-traumética aguda atribuida a lesfio
cefélica moderada ou grave (S06)
Cefaléia pos-traumética aguda atribuida a lesdo
cefélica leve (S09.9)
Cefaéia pos-traumatica cronica
Cefaléia pos-traumética crénica atribuida a
lesdo cefélica moderada ou grave (S06)
Cefaléia pos-traumética cronica atribuida a
lesdo cefdlicaleve (S09.9)
Cefaléia aguda atribuida a lesdio em chicotada
(S13.9).



54
55
551
552
5.6
56.1
5.6.2
5.7

57.1
572

6.1

6.11

6.2

6.2.1

6.2.2

6.3

63.1
6.3.2

6.3.3
6.34
6.3.5
6.4
6.4.1
6.4.2

6.4.3

6.5

[G44.841]
[G44.88]
[G44.88]
[G44.88]
[G44.88]
[G44.88]
[G44.88]
[G44.88]

[G44.880]
[G44.30]

[G44.81]
[G44.810]
[G44.810]
[G44.810]
[G44.810]
[G44.810]
[G44.810]
[G44.811]

[G44.811]
[G44.811]

[G44.811]
[G44.811]
[G44.811]
[G44.812]
[G44.812]
[G44.812]

[G44.812]

[G44.810]

Classificacao Internacional das Cefaléias

Cefaléia cronica atribuida a leso em
chicotada (S13.4)
Cefaléia atribuida a hematoma intracraniano
traumético
Cefdéiaatribuida a hematoma epidura (S06.4)
Cefdéiaatribuida a hematoma subdurd (S06.5)
Cefaléia atribuida a outro trauma cefélico e/
ou cervical (S06)
Cefaléia aguda atribuida a outro trauma cefélico
e/ou cervical (S06)
Cefaléia cronica atribuida a outro trauma
cefélico e/ou cervical (S06)
Cefaéia pos-craniotomia
Cefaléia aguda pds-craniotomia
Cefaléia cronica pds-craniotomia

Cefaléia atribuida a doenca vascular
craniana ou cervical
Cefaléia atribuida a acidente vascular cerebral
isquémico ou ataque isquémico transitorio
Cefaléia atribuida a acidente vascular cerebral
isquémico (infarto cerebral) (163)
Cefaléia atribuida a ataque isquémico transitério
(AIT) (G45)
Cefaéia atribuida a hemorragia intracraniana
nado-traumética (162)
Cefaléia atribuida a hemorragia intracerebral
(161)
Cefaléia atribuida a hemorragia subaracndidea
(HSA) (160)
Cefaléia atribuida a malformag&o vascular
nédo-rota (Q28)
Cefdéaatribuida a aneurisma sacular (Q28.3)
Cefaléia atribuida a malformagéo arteriovenosa
(MAV) (Q28.2)
Cefaléia atribuida a fistula arteriovenosa dural
(167.1)
Cefd&aatribuida a angioma cavernoso (D18.0)
Cefaléia atribuida a angiomatose encéfalo-
trigeminal ou leptomeningea (sindrome de
Sturge-Weber) (Q85.8)
Cefaléia atribuida a arterite (M31)
Cefaléia atribuida a arterite de células gigantes
(ACG) (M31.6)
Cefaléia atribuida a angiite priméria do sistema
nervoso central (SNC) (167.7)
Cefaléia atribuida a angiite secundaria do
sistema nervoso central (SNC) (168.2)
Dor da artéria carétida ou vertebral (163.0,
163.2, | 65.0 ou 167.0)
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6.5.1
6.5.2
6.5.3
6.5.4

6.5.5
6.6

6.7

6.7.1

6.7.2

6.7.3

6.7.4

7.1
7.11

7.1.2

7.1.3
7.2
721
7.2.2
7.2.3
7.3
731
7.3.2
733

734
7.4
74.1

7.4.2
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[G44.810]
[G44.814]
[G44.810]
[G44.810]

[G44.810]
[G44.810]

[G44.81]

[G44.81]

[G44.81]

[G44.81]

[G44.81]
[G44.82]

[G44.820]
[G44.820]

[G44.820]

[G44.820]
[G9L8]
[G44.820]
[G44.820]
[G44.820]
[G44.820]

[G44.82]
[G44.823]
[G44.823]

[G44.823]

[G44.82]
[G44.822]
[G44.822]

[G44.822]

Cefaléia ou dor cervical ou facial atribuida a
disseccéo arterial (167.0)
Cefaléia pos-endarterectomia (197.8)
Cefaléia da angioplastia carotidea
Cefaléia atribuida a procedimentos
endovasculares intracranianos
Cefaléia da angiografia
Cefaléia atribuida a trombose venosa cerebral
(TVC) (163.6)
Cefaléia atribuida a outra doenca vascular
intracraniana
Arteriopatia cerebral autossdmica dominante
com infartos subcorticais e leucoencefal opatia
(CADASIL) (167.8)
Encefal opatia mitocondrial, acidose l&tica e
episadios semel hantes a acidente vascular
encefédlico (MELAS) (G31.81)
Cefaléia atribuida a angiopatia benigna do
sistema nervoso central (199)
Cefaléia atribuida a apoplexia pituitéria (E23.6)

Cefal@a atribuida a transtorno
intracraniano ndo-vascular
Cefaléia atribuida a hipertensdo liqudrica
Cefaléia atribuida a hipertensdo intracraniana
idiopética (HII)
Cefaléia atribuida a hipertensdo intracraniana
secundéria a causas metabdlica,
téxica ou hormonal
Cefaléia atribuida a hipertensdo intracraniana
secundéria a hidrocefalia.
Cefaléia atribuida a hipotensdo liqudrica
Cefaléia p6s-puncdo dural (G97.0)
Cefaléia por fistula liquorica (G96.0)
Cefaléia atribuida a hipotensdo liquérica
espontéanea (ou idiopética)
Cefaéia atribuida a doenca inflamatoria néo-
infecciosa
Cefaléia atribuida a neurossarcoidose (D86.8)
Cefaléia atribuida a meningite asséptica (ndo-
infecciosa) [codificar para especificar a
etiologial
Cefaléia atribuida a outra doenca inflamatéria
nao-infecciosa [codificar para especificar a
etiologial
Cefaléia atribuida a hipofisite linfocitica (E23.6)
Cefaléia atribuida a neoplasia intracraniana
Cefaléia atribuida a hipertensao intracraniana ou
hidrocefalia causada por neoplasia [codificar
para especificar a neoplasial
Cefaléia atribuida diretamente a neoplasia
[codificar para especificar a neoplasial



743

744

7.5
7.6

76.1

7.6.2

7.7

7.8

7.9

8111
8112
8.1.2

8.14
8.14.1
8.1.4.2

8.1.5

8.151
8.1.6
8.1.7
8.1.8

8.18.1

8.1.8.2

[G44.822]
[G44.822

[G44.824]
[G44.82]

[G44.82]
[G44.82]
[G44.82]
[G44.82]

[G44.82]

[G44.4 ou
G44.83]
[G44.40]

[G44.400]

[G44.400]
[G44.400]
[G44.40]

[G44.402]

[G44.83]
[G44.83]
[G44.83]
[G44.4]

[G44.401]
[G44.83]
[G44.83]
[G44.83]
[G44.40]
[G44.40]

Classificacao Internacional das Cefaléias

Cefaléia atribuida a meningite carcinomatosa
[C79.3]
Cefaléia atribuida a hiper ou hipossecrecéo
hipotaldmica ou hipofisaria [E23.0]
Cefaléia atribuida a injegdo intratecal [G97.8]
Cefaléia atribuida a crise epiléptica [G40.x ou
G41.x para especificar o tipo de crise]
Hemicrania epiléptica [G40.x ou G41.x para
especificar o tipo de crise]
Cefaléia pos-crise epiléptica [G40.x ou G41.x
para especificar o tipo de crise]
Cefaléia atribuida a malformacdo de Chiari
tipo | (MC1) [Q07.0]
Sindrome de cefaléia e déficits neurol dgicos
transitorios com linfocitose liquérica (CDNL)
Cefaléia atribuida a outro transtorno néo-
vascular intracraniano

Cefaléia atribuida a uma substancia?
OU a sua supressio
Cefaléia induzida pelo uso ou exposi¢do
aguda a substancia
Cefaléiainduzida por doador de 6xido nitrico
(NO) [X44]
Cefaléia imediata induzida por doador de NO
Cefaléia tardia induzida por doador de NO
Cefaléia induzida por inibidor da
fosfodiesterase (FDE) [X44]
Cefaléia induzida por mondxido de carbono
[X47]
Cefaléia induzida por dcool [F10]
Cefaléia imediata induzida por &cool [F10]
Cefaléia tardia induzida por & cool [F10]
Cefaléia induzida por componentes alimentares
e aditivos
Cefaléia induzida por glutamato monossodico [X47]
Cefaléia induzida por cocaina [F14]
Cefaléia induzida por maconha [F12]
Cefaléia induzida por histamina [X44]
Cefaléia imediata induzida por histamina [X44]
Cefaléia tardia induzida por histamina [X44]

2 NaCID-10, as substancias estéo classificadas conforme a presenca ou ausénciadapropriedade de produzir
dependéncia. As cefaléias associadas a substancias psicoativas (que produzem dependéncia) estdo
classificadas em G44.83 com um c6digo adicional paraindicar a natureza do transtorno relacionado ao
uso da substancia, por exemplo: intoxicag&o [F1x0], dependéncia [F1x2], abstinéncia [F1x3], etc. O 3°
caractere pode ser usado para indicar a substancia especifica envolvida, por exemplo F10 para acool,
F15 para cafeina, etc. O abuso de substancias que ndo produzem dependéncia esta classificado em F55,
com um 4° caractere para indicar a substancia, por exemplo, F55.2 abuso de analgésicos. As cefaléias
relacionadas a substancias que ndo produzem dependéncia estéo classificadas em G44.4.
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8.1.9
8.1.9.1
8.1.9.2
8.1.10
8.1.11

8.2

821

8.2.2
8.2.3

8.24
8.2.5

8.2.6

8.2.7

8.3

83.1
8.4
8.4.1
8.4.2
8.4.3
8.4.4

9.11
9.1.2
9.13
9.14
9.1.5

9.21

9.2.2

34

[G44.40]
[G44.40]

[G44.40]

[G44.41)

[G44.4 ou G44.83]
[G44.41 ou
G44.83]
[G44.411]

[G44.41]
[G44.410]

[G44.83]
[G44.410]

[G44.410]

[G44.41 ou G44.83]

[G44.4]

[G44.418]
[G44.83]
[G44.83]
[G44.83]
[G44.83]
[G44.83]

[G44.821]
[G44.821]
[G44.821]
[G44.821]
[G44.821]
[G44.821]
[G44.881]
[G44.881]

[G44.881]

Cefaléia induzida por peptideo relacionado com
0 gene da calcitonina (CGRP) [X44]
Cefaléia imediata induzida por CGRP [X44]
Cefaéiatardiainduzida por CGRP [X44]
Cefaléia como efeito adverso agudo atribuido a
medicag&o usada para outras indicacdes [codificar
para especificar a substancia)
Cefaléiainduzida pelo uso ou exposicdo aguda a outra
substéncia [codificar para especificar a substancia)

Cefaléia por uso excessivo de medicagéo

(CEM)

Cefaléia por uso excessivo de ergotamina
[Y52.5]

Cefaléia por uso excessivo de triptanos
Cefaléia por uso excessivo de analgésicos
[F55.2]

Cefaléia por uso excessivo de opidides [F11.2]
Cefaléia por uso excessivo de combinagéo de
medicamentos [F55.2]

Cefaléia atribuida ao uso excessivo de outra
medicagdo [codificar para especificar a
substancia)

Provéavel cefaléia por uso excessivo de
medicagéo [codificar para especificar a
substancia]

Cefaéia como efeito adverso atribuido ao uso
crénico de medicacao [codificar para
especificar a substancial

Cefaléiainduzida por horménio exdgeno [Y42.4]

Cefaléia atribuida a supressdo de substancia

Cefaléia da supressdo de cafeina [F15.3]
Cefaléia da supressao de opidides [F11.3]
Cefaléia da supressao de estrogenos [Y 42.4]
Cefaléia atribuida a supresséo de outras
substancias de uso cronico [codificar para
especificar a substancia]

Cefaléia atribuida a infeccéo
Cefaéia atribuida a infecgdo intracraniana
[GO0-G09]

Cefaléia atribuida a meningite bacteriana
[G00.9]

Cefaléia atribuida a meningite linfocitéria
[G03.9]

Cefaléia atribuida a encefalite [G04.9]
Cefaléia atribuida a abscesso cerebral [G06.0]
Cefaléia atribuida a empiema subdural [G06.2]

Cefaléia atribuida a infecgdo sistémica [A00-
897]

Cefaléia atribuida a infeccéo sistémica bacteriana
[codificar para especificar a etiologia]

Cefaléia atribuida a infecgéo sistémica vira
[codificar para especificar a etiologia]



9.2.3

9.3
9.4

9.4.1

10.

101
10.1.1
10.1.2
10.1.3

10.2

10.3
10.3.1

10.3.2
10.3.3
10.3.4

10.3.5
10.3.6

10.4
10.5
10.6

10.7

111
11.2

11.21
11.2.2

11.2.3
113

1131
11.3.2

[G44.881]

[G44.821]
[G44.821 ou
G44.881]
[G44.821]

[G44.882]

[G44.882]
[G44.882]
[G44.882)
[G44.882]
[G44.882]
[G44.813]
[G44.813]

[G44.813]
[G44.813]
[G44.813]

[G44.813]
[G44.813]

[G44.882]
[G44.882]
[G44.882]

[G44.882]

[G44.84]

[G44.840]
[G44.841]

[G44.841]
[G44.842]

[G44.841]
[G44.843]

[G44.843]
[G44.843]

Classificacao Internacional das Cefaléias

Cefaléia atribuida a outra infecg&o sistémica

[codificar para especificar a etiologia]
Cefaléia atribuida ao HIV/AIDS [B22]
Cefaléia cronica pos-infeccdo [codificar para
especificar a etiologial

Cefaléia cronica pés-meningite bacteriana

[G00.9]

Cefaléia atribuida a transtorno da

homeostase

Cefaléia atribuida a hipdxia e/ou hipercapnia
Cefaléia das grandes altitudes [W94]

Cefaléia do mergulho
Cefaléia da apnéia do sono [G47.3]

Cefaléiada didlise [Y84.1]

Cefaéia atribuida a hipertensdo arterial [110]
Cefaléia atribuida a feocromocitoma [D35.0
(benigno) ou C74.1 (maligno)]

Cefaléia atribuida a crise hipertensiva sem
encefalopatia hipertensiva [110]

Cefaléia atribuida a encefal opatia hipertensiva
[167.4]

Cefaléia atribuida a pré-eclampsia [013-014]
Cefaléia atribuida a eclampsia [O15]

Cefaléia atribuida a resposta pressorica aguda a
um agente exdgeno [codificar para especificar a
etiologial

Cefaléia atribuida ao hipotireoidismo [E03.9]

Cefaléia atribuida ao jejum [T73.0]

Cefaléia cardiaca [codificar para especificar a

etiologial

Cefaléia atribuida a outro transtorno da

homeostase [codificar para especificar a

etiologia)

Cefaléia ou dor facial atribuida a
transtorno do crénio, pescoco, olhos,
ouvidos, nariz, seios da face, dentes,
boca ou outras estruturas faciais ou
cranianas
Cefaléia atribuida a transtorno de 0sso
craniano [M80-M89.8]
Cefdéia atribuida a transtorno do pescogo
[M99]
Cefaléia cervicogénica [M99]
Cefaléia atribuida a tendinite retrofaringea
[M79.8]
Cefaléia atribuida a distonia craniocervical
[G24]
Cefaléia atribuida a transtorno dos olhos
Cefaléia atribuida a glaucoma agudo [H40]
Cefaléia atribuida a erros de refragéo [H52]
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11.3.3
11.34
114

11.5
11.6

11.7

11.8

12.

12.1
12.2

13.

131
13.11
13.1.2

13.2
1321
13.2.2

133
13.4
13.5
13.6
13.7

138

13.9
13.10
1311
13111

13.11.2
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[G44.843]
[G44.843]
[G44.844]

[G44.845]
[G44.846]

[G44.846]

[G44.84]

[R51]

[R51]
[R51]

[G44.847,
(G44.848 ou
G44.85]
[G44.847]
[G44.847]
[G44.847]

[G44.847)
[G44.847]
[G44.847]

[G44.847]
[G44.847]
[G44.847]
[G44.847]
[G44.847]

[G44.847]
[G44.851]
[G44.801]
[G44.802]
[G44.8020]

[G44.8021]

Cefaléia atribuida a heteroforia ou heterotropia
(estrabismo latente ou manifesto) [H50.5]
Cefaléia atribuida a inflamag&o ocular [codificar
para especificar a etiologia]
Cefaéia atribuida a transtorno dos ouvidos
[HB0-H95]
Cefaéia atribuida a rinossinusite [J01]
Cefaléia atribuida a transtorno dos dentes,
mandibula ou estruturas relacionadas [K00-
K14]
Cefaéia ou dor facial atribuida a transtorno
da articulag@o temporomandibular (ATM)
[K07.8]
Cefaéia atribuida a outro transtorno do
cranio, pescoco, olhos, ouvidos, nariz, seios
daface, dentes, boca ou outras estruturas
faciais ou cervicais [codificar para especificar
a etiologial

Cefaléia atribuida a transtorno
psiquiétrico

Cefaéia atribuida a transtorno de somatizagao
Cefaléia atribuida a transtorno psicético
[codificar para especificar a etiologial

Neuralgias cranianas e causas centrais
dedor facial

Neuralgia do trigémeo
Neuralgia classica do trigémeo [G50.00]
Neuralgia sintomética do trigémeo
[G53.00]+[codificar para especificar a
etiologial
Neuralgia do glossofaringeo
Neuralgia classica do glossofaringeo [G52.10]
Neuralgia sintomatica do glossofaringeo
[G53.830]+[codificar para especificar etiologia]
Neuralgia do intermédio [G51.80]
Neuralgia do laringeo superior [G52.20]
Neuralgia do nasociliar [G52.80]
Neuralgia do supra-orbitario [G52.80]
Outras neuragias de ramos terminais
[G52.80]
Neuralgia do occipital [G52.80]
Sindrome pescogo-lingua
Cefaéia por compressdo externa
Cefaléia por estimulo frio
Cefaléia atribuida a aplicagéo externa de
estimulo frio
Cefaléia atribuida a ingestdo ou inalagéo de
estimulo frio



13.12

13.13
13.14
13.15
13.15.1
13.15.2
13.16
13.17
13.18
13.18.1
13.18.2
13.18.3
13.18.4
13.185

13.19

14.

141
14.2

[G44.848]

[G44.848]
[G44.848]
[G44.881 ou
G44.847]
[G44.881]

[G44.847]
[G44.850]
[G43.80]
[G44.810 ou
G44.847)
[G44.847)

[G44.810]
[G44.847]
[G44.847]
[G44.847]

[G44.847)

[R51]

[R51]
[R51]

Classificacao Internacional das Cefaléias

Dor constante causada por compressao, irritagéo
ou distensdo de nervos cranianos ou raizes
cervicals superiores por lesdo estrutural
[G53.8]+[codificar para especificar a etiologial
Neurite Optica [H46]

Neuropatia ocular diabética [E10-E14]

Dor facial ou cefélica atribuida ao herpes-zoster

Dor facial ou cefdlica atribuida ao herpes-zéster
agudo [B02.2]
Neuralgia pos-herpética [B02.2]

Sindrome de Tolosa-Hunt

“Migranea’ oftalmoplégica

Causas centrais de dor facial

Anestesia dolorosa [G52.800] +[codificar para
especificar a etiologia]
Dor central pds-acidente vascular encefélico
[G46.21]
Dor facial atribuida a esclerose mltipla [G35]
Dor facial idiopética persistente [G50.1]
Sindrome da ardéncia bucal [codificar para
especificar a etiologia]
Outra neuralgia craniana ou outra dor facial
centralmente mediada [codificar para
especificar etiologial

Outra cefaléia, neuralgia craniana e
dor facial central ou priméria
Cefaléia ndo classificada em outro local
Cefaéia ndo especificada
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e Partel o

Cefaldas
Primarias

1. Migrénea
2. Cefaéiado tipo tensional
3. Cefdéiaem salvas e outras cefd éas trigémino-autonémicas

4. Outras cefaéas primérias






1. Migréanea

11 Migrénea sem aura
1.2 Migranea com aura
121 Aura tipica com cefaléa migranosa
122 Aura tipica com cefaléia ndo-migranosa
123 Aura tipica sem cefaléia
124 Migrénea hemiplégica familiar (MHF)
125 Migranea hemiplégica esporadica
1.2.6 Migrénea do tipo basilar
13 Sindromes periddicas da infancia comumente precursoras de
migrénea
131 Voémitos ciclicos
132 Migranea abdominal
133 Vertigem paroxistica benigna da infancia
14 Migrénea retiniana
15 Complicacbes da migranea
151 Migrénea cronica
152 Estado migranoso
153 Aura persistente sem infarto
154 Infarto migranoso
155 Crise epiléptica desencadeada por migranea
1.6 Provéavel migranea
1.6.1 Provavel migranea sem aura
16.2 Provavel migranea com aura
165 Provéavel migrénea crénica

Classificado em outro lugar
Umacefaléamigranea-simile secundériaaoutro transtorno (migréanea sinto-
matica) é classificada de acordo com o transtorno.

Comentério Geral

Cefaléia priméria, secundaria ou ambas?

Quando uma cefaléia com caracteristicas de migrénea ocorre pela primeira
vez em estreita relacdo temporal com um outro transtorno que € uma causa
reconhecida de cefaléia, ela é classificada como uma cefaéia secundaria a
esse transtorno. Quando uma migranea preexistente piora em estreita relacdo
temporal com um outro transtorno que é uma causa reconhecida de cefaléia,
ha duas possibilidades e € necessério discernimento. O paciente pode receber
somente o diagndstico de migranea ou pode receber ambos os diagnésticos, o
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de migrénea e o de uma cefaléia secundéria ao outro transtorno. Os fatores
que apdiam o acréscimo do Ultimo diagnéstico sdo: uma relagdo temporal
muito estreita com o transtorno; pioraacentuada damigranea; evidénciamuito
clarade que o transtorno possa causar ou agravar a migrénea; e a melhora ou
0 desaparecimento da migraénea apés o aivio do transtorno.

Introducéo

A migranea é uma cefaléia priméaria comum e incapacitante. Os estudos
epidemiol gicos tém documentado sua elevada prevaléncia, bem como seu
impacto socioecondmico e pessoa. A migranea figura no ranking da Organi-
zacdo Mundia de Salde na 192 posicdo mundial entre todas as doencas
causadoras de incapacidade.

A migréneapode ser divididaem dois subtiposprincipais. A 1.1 Migranea
sem aura é uma sindrome clinica caracterizada por cefaléia com
caracteristicas especificas e sintomas associados. A 1.2 Migranea com aura
€ primariamente caracterizada pelos sintomas neurolégicos focais que
normalmente precedem ou, as vezes, acompanham a cefaléia. Alguns
pacientes também experimentam uma fase premonitéria, antecedendo em
horas ou dias 0 aparecimento dacefaléia, e umafase deresolucdo dacefaéia
Os sintomas premonitdrios e de resolucdo incluem hiperatividade, hipoati-
vidade, depressao, apetite especifico para determinados alimentos, bocejos
repetidos e outros sintomas inespecificos relatados por alguns pacientes.

Quando um paciente preenche os critérios para mais de um subtipo de
migranea, todos os subtipos devem ser diagnosticados e codificados. Por
exemplo, um paciente que tem crises freqlientes com aura, mas também
algumas crises sem aura, deve ser codificado como 1.2 Migranea com aura
e 1.1 Migréanea sem aura.

1.1 Migrénea sem aura

Termos previamente utilizados
Migranea comum, hemicrania simples.

Descricao

Cefaléia recorrente manifestando-se em crises que duram de 4 a 72 horas.
As caracteristicas tipicas da cefaléia sdo: localizacdo unilateral; carater

pulsétil; intensidade moderada ou forte; exacerbacdo por atividade fisica

rotineira e associagéo com nausea e/ou fotofobia e fonofobia.

Critérios diagndsticos
A. Pelo menos 5 crisest preenchendo os critériosde B aD

B Cefaéia durando de 4 a 72 horas (sem tratamento ou com tratamento
ineficaz)?*

42



pPWDDEO

mnN = O

Classificacao Internacional das Cefaléias

A cefaléia preenche ao menos duas das seguintes caracteristicas:
localizagdo unilateral®®

caréter pulsatil”

intensidade moderada ou forte

exacerbada por ou levando o individuo a evitar atividades fisicas roti-
neiras (por exemplo: caminhar ou subir escada)

. Durante a cefaléia, pelo menos um dos seguintes:

nausea e/ou vomitos
fotofobia e fonofobia®
N&o atribuida a outro transtorno®

Notas

1

A diferenciacéo entre a1.1 Migranea semaura e a 2.1 Cefaléia do tipo
tensional episddica infreqiiente pode ser dificil. Por esse motivo, pelo
menos cinco crises sdo requeridas. Individuos que preenchem os critérios
paraal.l Migranea sem aura, mas tiveram menos do que cinco crises
devem ser codificados como 1.6.1 Provavel migranea sem aura.
Quando o paciente adormece durante a crise de migranea e acorda sem a
mesma, considera-se a duragéo da crise como sendo até o momento do
despertar.

Em criancas, as crises podem durar de 1 a 72 horas (embora a evidéncia de
durac&o menor do que duas horas em crises ndo-tratadas em criangas ainda
requeira confirmacao através de estudo prospectivo com di&rio).

Quando as crises ocorrem em?® 15 dias/més durante mais de trés meses,
codificar como 1.1. Migrénea sem aura e como 1.5.1 Migranea crénica.
A cefaléia da migrénea é geramente bilateral em criancas; um padrao
semelhante ao do adulto, com dor unilateral, geralmente emerge ao final
da adolescéncia ou inicio da vida adulta.

A cefaléia da migranea é geramente frontotemporal. Em criancas, a
cefaléia occipital, seja unilateral ou bilateral, é rara e requer cautela no
diagndstico; muitos casos sao atribuiveis a lesdes estruturais.

Pulsatil significa latejante ou variando com os batimentos cardiacos.
Em criancas pequenas, a fotofobia e a fonofobia devem ser inferidas
através do comportamento das mesmas.

A histéria e os exames fisico e neurol égico ndo sugerem nenhum trans-
torno dentre os listados nos grupos de cinco a 12, ou a histéria e/ou os
examesfisico e/ou neurol 6gico sugerem tal transtorno, mas este € excluido
através de investigacéo apropriada, ou tal transtorno esta presente, mas
as crises nao ocorrem pela primeira vez em estreita relacdo temporal
com o transtorno.
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Comentarios

A 1.1 Migranea sem aura € o subtipo mais comum de migrénea. Tem uma
frequiéncia de crises maior e geralmente é mais incapacitante do que a 1.2
Migrénea com aura.

A migrénea sem aura freqUentemente tem uma estreita relacdo com a
menstruacdo. Em contraste com a primeira edicéo da Classificagdo Interna-
cional das Cefa éias, esta edicdo estabelece critérios paraaAl.1.1 Migranea
menstrual pura e paraaAl.1.2 Migranea relacionada com a menstruagéo,
mas no apéndice, devido aincertezas sobre se €l as deveriam ser consideradas
entidades separadas.

As crises muito freqglientes de migranea sdo agora distinguidas como
1.5.1 Migrénea crénica, contanto que ndo haja abuso de medicamentos. A
migraneasem auraé adoengamais propensaacronificar com o uso freqiiente
de medicamento sintomatico, resultando em uma nova cefaléia, que é
codificada como 8.2 Cefaléia por uso excessivo de medicamento.

Durante as crises de migranea sem aura, o fluxo sangiiineo cerebral re-
gional ndo revela quaisquer alteracfes sugestivas da depressdo cortical
alastrante, ndo obstante possam ocorrer modificagGes do fluxo sangliineo no
tronco encefdlico e alteragdes corticais secundarias a ativacdo pela dor. Isto
contrasta com a oligoemia al astrante, patognoméni ca da migrénea com aura.
Tudo indica que a depressdo cortical alastrante ndo esteja envolvida com a
migraneasem aura. Por outro lado, os mensageiros molecul ares Oxido nitrico
(NO) e peptideo relacionado com o gene da cal citonina (CGRP) estdo clara-
mente envolvidos. Embora essa doenca tenha sido inicialmente considerada
primariamente vascular, a importancia da sensibilizagdo das terminacdes
nervosas perivasculares e a possibilidade de que as crises possam ter inicio
no sistemanervoso central receberam crescente atencéo nas Ultimas décadas.
Ao mesmo tempo, o circuito dador da migrénea e vérios aspectos da neuro-
transmisséo relacionados a este sistema foram reconhecidos. O advento dos
triptanos, agonistas dos receptores 5SHT1B/D, foi uma contribuicdo signifi-
cativa. Essas drogas apresentam eficacia notavel no tratamento das crises de
migranea e, devido a sua alta especificidade por receptores, seu mecanismo
de ac8o propiciou uma nova compreensdo acerca dos mecanismos da mi-
granea. Esta claro, no momento, que a migranea sem aura é um transtorno
neurobiol6gico e a ciéncia, tanto clinica, quanto bésica, propicia avancos
crescentes em nosso conhecimento a respeito dos mecanismos da migranea.

1.2 Migréanea com aura

Termos previamente utilizados
Migrénea classica, oftalmica, migranea hemiparestésica, hemiplégica ou
afésica, migranea acompanhada, migrénea complicada.
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Classificada em outro lugar
13.17 “Migranea’ oftalmoplégica.

Descricao

Transtorno recorrente que se manifesta na forma de crises de sintomas
neurolégicos focais reversiveis que geralmente se desenvolvem
gradualmente em 5 a 20 minutos e que duram menos de 60 minutos. Uma
cefaléia com caracteristicas de migranea sem aura geralmente sucede os
sintomas da aura. Menos comumente faltam a cefaléia as caracteristicas da
migranea ou esta encontra-se completamente ausente.

Critérios diagnosticos

A. Pelo menos 2 crises preenchendo o critério B

B. Aurademigraneapreenchendo oscritérios B e C paraumadas subformas
121a126

C. N&o atribuida a outro transtorno*

Nota

1. A histériae os exames fisico e neurol 6gico ndo sugerem nenhum transtorno
dentre oslistados nosgruposde 5 a12, ou ahistériae/ou os examesfisico e
ou neurolégico sugerem tal transtorno, mas este é excluido através de
investigacdo apropriada, ou tal transtorno esté presente, mas as crises néo
ocorrem pela primeira vez em estreita relagdo temporal com o transtorno.

Comentérios

A aura € o complexo de sintomas neurol gicos que acontece imediatamente
antes ou no inicio da cefaléa da migrénea. A maioria dos pacientes com
migrénea tem exclusivamente crises sem aura. Muitos pacientes que tém
crises com aura freqlientemente, também apresentam crises sem aura
(codificar como 1.2 Migranea com aura e 1.1 Migranea sem aura).

Os sintomas premonitorios acontecem de horas a um ou dois dias antes de
umacrisede migranea(com ou semaurd). I ncluem vérias combinagdesdefadiga,
dificuldade de concentragéo, rigidez do pescoco, foto ou fonofobia, ndusea, visdo
borrada, bocgjos e palidez. Os termos prédromo e sinais de derta devem ser
evitados por serem muitas vezes erroneamente utilizados paraincluir aaura

A maioria das auras de migranea esta associada a cefaléa que preenche
0s critérios para a 1.1 Migranea sem aura. Por isto, a entidade 1.2.1 Aura
tipica comcefal@a migranosa foi individualizadaadiante. A aurade migrénea
estd, asvezes, associadaacefaléiaque ndo preenche oscritérios paramigranea
sem aura e, em outros casos, a aura pode ocorrer sem cefaléia. Estes dois
subtipos também sdo agora distinguidos.

Aura com caracteristicas similares tem sido descrita em associagdo com
outras cefal élas bem definidas, incluindo cefalélaem salvas; asrelagbes entre
aura e cefaléia ainda ndo sdo completamente compreendidas.
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Antes de, ou simultaneamente com o inicio dos sintomas da aura, ocorre
diminuicdo do fluxo sangiiineo cerebral em regides corticais que corres-
pondem clinicamente a area afetada e, freqlientemente, a uma érea maior. A
reducdo do fluxo normalmente inicia-se posteriormente e expande-se
anteriormente, geralmente acima do limiar de isquemia. Apds uma a varias
horas, ocorretransi¢éo gradua parahiperemianamesmaregi&o. A depresséo
alastrante de Ledo tem sido implicada.

Os estudos sisteméticos demonstraram que muitos pacientes com auras
visuais ocasionalmente apresentam sintomas nas extremidades. Recipro-
camente, pacientes com sintomas nas extremidades quase sempre apresentam
auravisual. Assim, uma distingc&o entre migrénea com aura visual e migranea
hemiparestésica é provavelmente artificial, ndo sendo reconhecida nesta
classificag8o. Os pacientes com paresia s80 classificados separadamente por
causadaformacom herancade caréter dominante 1.2.4 Migrénea hemiplégica
familiar, e por causade diferencasclinicas. A relagdo genéticaentreamigranea
com aura e a migranea hemiplégica familiar ndo foi estabelecida.

As sindromes previamente definidas migranea com aura prolongada e
migranea com inicio agudo da aura foram abandonadas. A grande maioria
de pacientes com tais crises tem outras crises que preenchem os critérios
para uma das subformas da 1.2 Migranea comaura e devem ser codificados
com aqueles diagndsticos. O restante deve ser codificado como 1.6.2 Provavel
migranea com aura, especificando a caracteristica atipica (aura prolongada
ou aura de inicio agudo) entre parénteses.

1.2.1 Auratipica com cefaléia migranosa

Descricao

Auratipica consistindo em sintomas visuais €/ou sensitivos e/ou da fala. A
evolucdo gradual, a duragdo menor do que uma hora, uma mistura de
caracteristicas positivas e negativas e acompletareversibilidade caracterizam
a aura, que se associa a uma cefaléia que preenche os critérios para 1.1
Migranea sem aura.

Critérios diagnosticos
A. Pelo menos 2 crises preenchendo os critérios de B aD
B. Auraconsstindo em pelo menosum dos seguintes, massem nenhumaparesia:

1. Sintomasvisuaiscompletamentereversiveis, incluindo caracteristicas
positivas (p.ex., luzes tremulantes, manchas ou linhas) e/ou carac-
teristicas negativas (i.e., perda de vis&o)

2. Sintomas sensitivos completamente reversiveis, incluindo caracteris-
ticaspositivas (i.e., formigamento) e/ou caracteristicas negativas(i.e.,
dorméncia)

3. Disfasia completamente reversivel
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C. Pelo menos dois dos seguintes:
1. Sintomas visuais homonimos! €/ou sintomas sensitivos unilaterais
2. Pelo menos um sintoma de aura desenvolve-se gradualmente em = 5
minutos e/ou diferentes sintomas de aura ocorrem em sucessdo em = 5
minutos
3. Cadasintomadura= 5 minutos e < 60 minutos
D. Cefaéiapreenchendo oscritériosde B aD para 1.1 Migranea sem aura
comega durante a aura ou a sucede com intervalo de até 60 minutos
E. N&o atribuida a outro transtorno?

Notas

1. Podem ocorrer perda ou borramento adicional da viséo central.

2. A histéria e os exames fisico e neurol 6gico ndo sugerem nenhum trans-
torno dentre os listados nos grupos de 5 a 12, ou a histéria €/ou 0s exa-
mes fisico e/ou neurol 6gico sugerem tal transtorno, mas este é excluido
atraveés de investigacéo apropriada, ou tal transtorno esta presente, mas
as crises nao ocorrem pela primeira vez em estreita relacdo temporal
com o transtorno.

Comentérios

Esta é a sindrome de migranea mais freqlientemente associada a aura. O
diagndstico € geralmente evidente apos uma hi stdria cuidadosa, emboraexis-
tam raros simuladores secundérios, incluindo a disseccéo de carétida,
malformacao arteriovenosa e crise epiléptica

A auravisual é0otipo maiscomum de aura, freqiientemente apresentando-
se como espectro de fortificagdo, i.e., uma figura em ziguezague perto do
ponto de fixac&o que pode expandir-se para adireita ou a esquerda e assume
uma forma lateralmente convexa com uma borda cintilante angulada dei-
xando graus variaveis de escotomatotal ou relativo em seu rastro. Em outros
casos, um escotoma sem fendémenos positivos pode acontecer; este é
percebido freqlientemente como sendo de inicio agudo, mas, numa anélise
minuciosa, geralmente aumenta gradativamente. A seguir, em frequéncia,
estdo os distdrbios sensitivos na forma de formigamento que se movem
lentamente a partir do ponto de origem, afetando uma parte maior ou menor
de um lado do corpo e daface. Um adormecimento pode ocorrer aseguir, ou
pode ser o Unico sintoma. Menos freqlientes sdo as perturbagdes da fala,
normal mente disfésicas, masfreqlentemente dificeisde classificar. Seaaura
inclui paresia, codificar como 1.2.4 Migranea hemiplégica familiar ou 1.2.5
Migranea hemiplégica esporadica.

Ossintomas gerad mente sucedem-se um ao outro, comegando com aalteracdo
visua, seguindo-se dos sintomas sengitivos e dadisfasia, masaordem inversae
outras foram observadas. Os pacientes freqiientemente consideram dificil
descrever seus sintomas; nesses casos eles devem ser instruidos a cronometré:
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los e registra-los. Depois de tal observacéo prospectiva, o quadro clinico
freqUentemente se torna mais claro. Erros comuns s80 relatos incorretos de
lateralizacdo da cefaléa, de comego stbito quando é gradual e de perturbactes
visuais monoculares quando s homdnimos, como também duracdo incorreta
daaura e se confundir entre perda sensitiva e fraqueza. Depois de uma consulta
inicial, o uso de um didrio da aura pode esclarecer o diagndstico.

1.2.2 Aura tipica com cefaléia ndo-migranosa

Descricéo

Auratipica que consiste em sintomas visuais e/ou sensoriais e/ou dafala. O
desenvolvimento gradual, a duragdo menor do que uma hora, uma mistura
de caracteristicas positivas e negativas e a completa reversibilidade carac-
terizam a aura, que se associa a uma cefaléa que ndo preenche os critérios
paraal.1l Migrénea sem aura.

Critérios diagndsticos
A. Pelo menos 2 crises preenchendo os critérios de B aD
B. Auracongstindo em pelo menosum dos seguintes, massem nenhumaparesia:
1. Sintomasvisuaiscompletamentereversiveis, incluindo caracteristicas
positivas (p.ex., luzes tremulantes, manchas ou linhas) e/ou carac-
teristicas negativas (i.e., perda de visdo)
2. Sintomas sensitivos completamente reversiveis, incluindo caracte-
risticas positivas (i.e., formigamento) e/ou caracteristicas negativas
(i.e., adormecimento)
3. Disfasia completamente reversivel
C. Pelo menos dois dos seguintes:
1. Sintomas visuais homoénimos! e/ou sintomas sensitivos unilaterais
2. Pelo menos um sintoma de aura desenvolve-se gradualmente em = 5
minutos e/ou diferentes sintomas de aura ocorrem em sucessdo em =2 5
minutos
3. Cadasintomadura= 5 minutos e < 60 minutos
D. Uma cefaéa que ndo preenche os critériosde B aD para 1.1 Migréanea
sem aura comega durante a aura ou a sucede dentro de 60 minutos
E. N&o atribuida a outro transtorno?

Notas

1. Podem ocorrer perda ou borramento adicional da visdo central.

2. A histéria e os exames fisico e neuroldgico ndo sugerem nenhum trans-
torno dentre os listados nos grupos de 5 a 12, ou a histéria €/ou os exa-
mes fisico e/ou neurol6gico sugerem tal transtorno, mas este € excluido
através de investigacdo apropriada, ou tal transtorno esta presente, mas
as crises ndo ocorrem pela primeira vez em estreita relacdo temporal
com o transtorno.
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Comentarios

Na auséncia de cefaléia que preencha os critérios paraa 1.1 Migranea sem
aura, tornam-se muito mais importantes o diagnéstico preciso da aura e a
diferenciacdo com simuladores que podem sinalizar umadoencagrave (p.ex.,
um ataque isquémico transitorio).

1.2.3 Auratipica sem cefaléa

Descricdo

Auratipica que consiste em sintomas visuais e/ou sensitivos €/ou dafala. O
desenvolvimento gradual, a duragdo menor do que uma hora, uma mistura
de caracteristicas positivas e negativas e a completa reversibilidade carac-
terizam a aura, que ndo € associada a cefaéia

Critérios diagnosticos
A. Pelo menos 2 crises preenchendo os critérios de B a D
B. Auracons stindo em pelo menosum dos seguintes, massem nenhumaparesia:
1. Sintomasvisuaiscompletamentereversiveis, incluindo caracteristicas
positivas (p.ex., luzes tremulantes manchas ou linhas) e/ou carac-
teristicas negativas (i.e., perda de vis&o)
2. Sintomas sensitivos completamente reversiveis, incluindo caracte-
risticas positivas (i.e., formigamento) e/ou caracteristicas negativas
(i.e., adormecimento)
3. Disfasia completamente reversivel
C. Pelo menos dois dos seguintes:
1. Sintomas visuais homénimos! e/ou sintomas sensitivos unilaterais
2. Pelo menos um sintoma de aura desenvolve-se gradualmente em > 5
minutos e/ou diferentes sintomas de aura ocorrem em sucessdo em = 5
minutos
3. Cadasintomadura= 5 minutos e < 60 minutos
D. N&o ocorre cefaléianem durante a auranem dentro de 60 minutos apds a
mesma
E. N&o atribuida a outro transtorno?

Notas

1. Podem ocorrer perda ou borramento adicional da visdo central.

2. A histéria e os exames fisico e neurol 6gico ndo sugerem nenhum trans-
torno dentre os listados nos grupos de 5 a 12, ou a histéria €/ou 0s exa-
mes fisico e/ou neurol 6gico sugerem tal transtorno, mas este é excluido
através de investigacdo apropriada, ou tal transtorno esta presente, mas
as crises ndo ocorrem pela primeira vez em estreita relacéo temporal
com o transtorno.
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Comentérios

Em alguns pacientes, a aura tipica € sempre seguida por uma cefaléia
migranosa, porém muitos pacientes apresentam, também, crises em que a
aura é seguida por uma cefal éiando migranosa ou mesmo em que Nao ocorre
cefaléia. Um pequeno nimero de pacientes tem exclusivamente 1.2.3 Aura
tipica sem cefaléia. Mais freqlientemente, a medida que os pacientes com
1.2.1 Auratipica comcefal éia migranosa envelhecem, acefal éapode perder
as caracteristicas de migranea ou desaparecer por completo, embora suas
auras continuem. Algunsindividuos, principa mente do sexo masculino, tém
1.2.3. Aura tipica sem cefaléia desde o comego.

Naauséncia de cefal éia que preenchaos critérios paraa 1.1 Migranea sem
aura, tornam-se muito mais importantes o diagnostico preciso da aura e a
diferenciacéo com simuladores que podem sinalizar umadoencga grave (p.ex.,
um ataque isquémico transitdrio). Essa distingdo pode requerer investigacéo.
Especialmente quando a aura tem inicio depois dos 40 anos de idade, quando
as caracteristicas negativas sdo predominantes (p.ex., hemianopia), ou quando
aaura é prolongada ou muito curta, outras causas devem ser excluidas.

1.2.4 Migranea hemiplégica familiar (MHF)

Descricao
Migrénea com aura que inclui paresia e pelo menos um parente de primeiro
ou segundo grau apresentando aura migranosa que inclui paresia.

Critérios diagnosticos

A. Pelo menos 2 crises preenchendo os critériosde B e C

B. Aura consistindo em paresia totalmente reversivel e a0 menos um dos
seguintes:

1. Sintomasvisuaiscompletamentereversiveis, incluindo caracteristicas
positivas (p.ex., luzes tremulantes, manchas ou linhas) e/ou caracte-
risticas negativas (i.e., perda de visdo)

2. Sintomas sensitivos completamente reversiveis, incluindo caracte-
risticas positivas (i.e., formigamento) e/ou caracteristicas negativas
(i.e., adormecimento)

3. Disfasia completamente reversivel

C. Pelo menos dois dos seguintes:

1. Pelo menos um sintoma de aura desenvolve-se gradualmente em = 5
minutos e/ou diferentes sintomas de aura ocorrem em sucessdo em = 5
minutos

2. Cada sintomade aura dura= 5 minutos e < 24 horas

3. Uma cefaléia que preenche os critérios de B a D para 1.1 Migréanea
sem aura, inicia-se durante a aura ou dentro de 60 minutos do inicio
da mesma
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D. Ao menos um parente de primeiro ou segundo grau teve crises que
preenchem os critériosde A aE
E. Nao atribuida a outro transtorno

Nota

1. A histéria e os exames fisico e neurol6gico ndo sugerem nenhum trans-
torno dentre os listados nos grupos de 5 a 12, ou a histéria €/ou 0s exa-
mes fisico e/ou neurol 6gico sugerem tal transtorno, mas este € excluido
através de investigacdo apropriada, ou tal transtorno esta presente, mas
as crises ndo ocorrem pela primeira vez em estreita relacéo temporal
com o transtorno.

Comentérios
Pode ser dificil distinguir paresia de alteracéo sensitiva.

Dados genéticos recentes tém propiciado uma definigdo mais precisa da
MHF. Subtipos genéticos especificosde 1.2.4 Migranea hemiplégica familiar
jaforam identificados: na MHF1 ocorrem mutagdes no gene CACNA1A do
cromossomo 19, e naMHF2 ocorrem mutagtes no gene ATP1A2 do cromos-
somo 1. Setestes genéticosforem realizados, o subtipo deve ser especificado
entre parénteses.

Tem-se demonstrado que a M HF1 muito freqlientemente apresenta sinto-
mas do tipo basilar em associagdo com sintomas de aura tipica, e que a
cefaléia esta praticamente sempre presente. Durante as crises de MHF1,
podem ocorrer distlrbios da consciéncia (as vezes incluindo coma), febre,
pleocitose liquoricae confusdo. Ascrises de MHF1 podem ser desencadeadas
por trauma craniano (leve). Em aproximadamente 50% das familias com
MHF1 ocorre ataxia cerebelar crénica progressiva independentemente das
crises de migranea. A MHF1 é freqiientemente confundida com epilepsia e
(sem sucesso) tratada como tal.

1.2.5 Migranea hemiplégica esporadica

Descricao
Migranea com aura, incluindo paresia, mas nenhum parente de primeiro ou
de segundo grau apresenta aura incluindo paresia.

Critérios diagnosticos
A. Pelo menos 2 crises preenchendo os critérios B e C
B. Aura consistindo em paresia totalmente reversivel e, ao menos, um dos
seguintes:
1. Sintomasvisuaiscompletamentereversiveis, incluindo caracteristicas
positivas (p.ex., luzes tremulantes, manchas ou linhas) e/ou caracte-
risticas negativas (i.e., perda de visao)
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2. Sintomas sensitivos completamente reversiveis, incluindo caracte-
risticas positivas (i.e., formigamento) e/ou caracteristicas negativas
(i.e., adormecimento)

3. Disfasia completamente reversivel

C. Pelo menos dois dos seguintes:

1. Pelo menos um sintoma de aura desenvolve-se gradualmente em = 5
minutos e/ou diferentes sintomas de aura ocorrem em sucessdo em = 5
minutos

2. Cada sintoma de aura dura= 5 minutos e < 24 horas

3. Umacefaéiaque preenche oscritériosde B aD paral.1 Migranea sem
aura, inicia-se durante aauraou dentro de 60 minutosdoinicio damesma

D. Ausénciade parentes de primeiro ou de segundo grau que preencham os
critériosde A aE
E. N&o atribuida a outro transtorno*

Nota

1. A histéria e os exames fisico e neurolégico ndo sugerem quaisquer dos
transtornos listados nos grupos de 5 a 12, ou a histéria e/ou os exames
fisico e/ou neurol 6gico sugerem tais transtornos, mas estes sao excluidos
através de investigacdo apropriada, ou tais transtornos estéo presentes,
porém as crises ndo acontecem pela primeira vez em estreita relacéo
temporal com o transtorno.

Comentérios

Os estudos epidemi ol 6gi cos tém demonstrado que casos esporadicos ocorrem
com aproximadamente a mesma prevaléncia que 0s casos com agregacao
familiar. Essas crises tém as mesmas caracteristicas clinicas das descritas
em 1.2.4 Migranea hemiplégica familiar.

Os casos esporadi cos sempre requerem exames de neuroimagem e outros
testes paraexcluir outras causas. Uma puncao liquéricatambém é necessaria
para se afastar a pseudomigranea com sintomas neurol égicos temporarios e
pleocitose linfocitica. Essa condi¢cdo é mais prevalente em homens e
freqlientemente associa-se a hemiparesia transitéria e afasia.

1.2.6 Migrénea do tipo basilar

Termos previamente utilizados
Migrénea da artéria basilar, Migranea basilar.

Descricao
Migrénea com sintomas de aura claramente originados no tronco

encefdlico e/ou em ambos os hemisférios cerebrais simultaneamente, mas
sem nenhuma paresia.
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Critérios diagnosticos

A. Pelo menos 2 crises preenchendo os critériosde B aD

B. Auraconsistindo em pelo menos dois dos seguintes sintomas totalmente
reversiveis, mas sem paresia

disartria

vertigem

zumbido

hipoacusia

diplopia

sintomas visuais ocorrendo simultaneamente nos campos temporal e

nasal dos dois olhos

7. ataxia

8. diminuicdo no nivel de consciéncia

9. parestesias bilaterais simulténeas

C. Pelo menos um dos seguintes:

1. Pelo menos um sintoma de aura desenvolve-se gradualmente em = 5
minutos e/ou diferentes sintomas de aura ocorrem em sucessdo em = 5
minutos

2. Cadasintoma de auradura= 5 minutos e < 60 minutos

D. Uma cefaléia que preenche os critérios de B aD para 1.1 Migranea sem
aura, inicia-se durante a aura ou dentro de 60 minutos apds a mesma
E. N&o atribuida a outro transtorno*

oA~ wWDNE

Nota

1. A histériae os exames fisico e neurol égico ndo sugerem nenhum transtorno
dentre oslistados nosgruposde 5 a12, ou ahistériae/ou os examesfisico e
ou neurolégico sugerem tal transtorno, mas este é excluido através de
investigacdo apropriada, ou td transtorno esté presente, mas as crises néo
ocorrem pela primeiravez em estreita relacdo tempora com o transtorno.

Comentérios

As crises do tipo basilar sdo mais freqlientemente observadas em adultos
jovens. Muitos pacientes que apresentam crises do tipo basilar também
relatam crises com aura tipica (codificar para ambos os transtornos).

Se houver fragueza motora, codificar como 1.2.4 Migranea hemiplégica
familiar ou 1.2.5 Migranea hemiplégica esporadica. Pacientes com 1.2.4
Migréanea hemiplégica familiar tém sintomas do tipo basilar em 60% dos
casos. Assim, 1.2.6 Migranea do tipo basilar deve ser diagnosticada apenas
gquando ndo houver paresia.

Muitosdos sintomaslistados no critério B sdo sujeitosamainterpretacao,
umavez que eles podem também ocorrer na ansiedade e na hiperventilacgo.

Originalmente, os termos migranea da artéria basilar ou migranea
basilar eram utilizados, mas uma vez que o envolvimento do territorio da
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artériabasilar éincerto (o disturbio pode ser biemisférico), o termo Migranea
do tipo basilar é o preferivel.

1.3 Sindromes periodicas da infancia comumente
precur soras de migranea

1.3.1 Vomitos ciclicos

Descricao

Crises episodicas recorrentes, geralmente estereotipados para um mesmo
individuo, de vimitos e ndusea intensa. As crises séo associados a palidez e
letargia. Ha completo desaparecimento dos sintomas entre as crises.

Critérios diagndsticos

A. Pelo menos 2 crises preenchendo os critérios B e C

B. Crises estereotipadas para um mesmo paciente, de nausea intensa e/ou
vomito durando de uma hora a cinco dias

C. Durante as crises, os vOmitos ocorrem pelo menos quatro vezes por hora
por pelo menos um hora

D. Sem sintomas entre 0s ataques

E. N&o atribuido a outro transtorno!

Notas
1. A histériaeo examefisico ndo mostram sinais de doengagastrointestinal.

Comentérios

Osvbmitos ciclicos sdo uma condicéo autolimitada dainfancia, com periodo
de completanormalidade entre os ataques. Essetranstorno ndo foi considerado
uma sindrome periddica da infancia na primeira edicdo da Classificacao
Internacional das Cefaléias. As caracteristicas clinicas dessa sindrome lem-
bram as encontradas em associacdo com migranea, e multiplas pesguisas,
nos Ultimos anos, tém sugerido que os vomitos ciclicos sejam uma condicéo
associada com a migréanea.

1.3.2 Migranea abdominal

Descricao

Um transtorno recorrente idiopético visto principalmente em criangas e
caracterizado por dor abdominal episodicalocalizada nalinha média, mani-
festando-se por crises que duram de uma a 72 horas com normalidade entre
os episddios. A dor tem intensi dade moderada aforte e é associadaasintomas
vasomotores, nausea e vOmitos.
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Critérios diagnosticos
A. No minimo 5 crises preenchendo os critérios de B aD
B. Crises de dor abdomina durando de 1 a 72 horas (se n&o tratadas ou
tratadas sem sucesso)
C. A dor abdominal tem todas as seguintes caracteristicas:
1. localizag&o nalinha média, periumbilical ou mal localizada
2. cardter em peso ou simplesmente dor
3. intensidade moderada ou forte
D. Durante a dor abdominal, a0 menos dois dos seguintes:
1. anorexia
2. nausea
3. vomito
4. palidez
E. Nao atribuida a outro transtorno*

Nota

1. Em particular, a histéria e 0 exame fisico ndo mostram sinais de doenca
renal ou gastrointestinal ou tal doenca foi descartada através de investi-
gacgdo apropriada.

Comentérios
A dor éforte o0 bastante para interferir nas atividades diarias normais.

As criangas podem achar dificil distinguir anorexia de nausea. A palidez
€ frequientemente acompanhada por olheiras. Em poucos pacientes, o rubor
€ o fenémeno vasomotor predominante.

A maioria das criangas com migranea abdominal desenvolvera cefaléia
da migrénea posteriormente em sua vida.

1.3.3 Vertigem paroxistica benigna da infancia

Descricao

Este transtorno provavelmente heterogéneo é caracterizado por episodios
recorrentes e breves de vertigem, ocorrendo sem aviso e resolvendo-se espon-
taneamente em uma crianca saudavel.

Critérios diagnosticos

A. No minimo 5 crises preenchendo os critérios de B aD

B. Vériosepisodiosdevertigem intensat, ocorrendo sem aviso e resolvendo-
se espontaneamente apds minutos ou horas

C. Exame neurol6gico normal; funcéo audiométrica e vestibular normais
entre os ataques

D. Eletroencefalograma normal
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Nota

1. Freqlentemente associadaa nistagmo ou vémitos; pode ocorrer em alguns
episodios cefaléia pulsétil unilateral.

1.4 Migréanea retiniana

Descricao
Crises recorrentes de disturbio visual monocular, incluindo cintilacGes,
escotomas ou amaurose, associado a cefaléia da migranea.

Critérios diagnosticos

A. Pelo menos 2 crises preenchendo os critérios B e C

B. Fendmenosvisuaismonocul ares positivose/ou negativos (p.ex., cintilacoes,
escotomas ou amaurose) totalmente reversivels, confirmado por exame
durante uma crise ou (ap0s instrucéo apropriada) por desenho feito pelo
paciente de um defeito do campo visua monocular, durante uma crise

C. Uma cefalé@a preenchendo os critérios de B aD paraa 1.1 Migranea sem
aura, inicia-se durante 0s sintomas visuai sou os sucede dentro de 60 minutos

D. Exame oftalmol6gico normal entre as crises

E. N&o atribuivel a outro transtorno*

Nota
1. InvestigacGesapropriadas excluem outras causas de amaurose monocul ar
transitoria.

Comentério

Alguns pacientes que reclamam de distarbio monocular apresentam, na
verdade, hemianopsia. Alguns casos sem cefaléa tém sido relatados, mas
sua natureza migranosanéo pode ser confirmada. Outras causas de amaurose
monocular transitoria (amaurose fugaz), como neuropatia dpticaou disseccao
carotidea devem ser excluidas.

1.5 Complicagdes da migrénea

Comentario
Codificar separadamente o subtipo de migranea prévio e a complicagao.

1.5.1 Migranea cronica

Descricdo

Cefaléia da migranea ocorrendo em 15 ou mais dias por més por mais de
trés meses, na auséncia de uso excessivo de medicagao.
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Critérios diagnosticos

A. Cefaléia preenchendo os critérios C e D paraa 1.1 Migranea sem aura
em = 15 dias por més por > 3 meses

B. N&o atribuida a outro transtorno*2

Notas

1. A histériae os examesfisico e neurol 6gico ndo sugerem nenhum transtorno
dentre oslistados nosgruposde 5 a12, ou ahistériae/ou os examesfisico e
ou neurolégico sugerem tal transtorno, mas este é excluido através de
investigacdo apropriada, ou ta transtorno esté presente, mas as crises néo
ocorrem pela primeiravez em estreita relacdo tempora com o transtorno.

2. Quando o uso excessivo de medicamento esta presente e preenche o cri-
tério B paraqual quer umadas subformasde 8.2 Cefal éia por uso excessivo
de medicacao, é duvidoso se o critério B para 1.5.1 Migranea cronica
pode ser preenchido até dois meses apds a medicacdo ter sido retirada
sem melhora (ver comentarios).

Comentérios

A maioria dos casos de migranea cronica inicia-se como 1.1 Migranea sem
aura. Destaforma, a cronicidade pode ser considerada uma complicacéo da
migranea episodica.

A medida que a cronicidade se desenvolve, a cefaléatende a perder sua
apresentacao episddica, emborando tenha sido claramente demonstrado que
Seja sempre assim.

Quando h& uso excessivo de medicacao (i.e., preenchendo o critério B
para qual quer umadas subformas de 8.2 Cefal éia por uso excessivo de medi-
cacao), esta é acausamais provavel dos sintomas cronicos. Assim, aregraé
codificar tais pacientes de acordo com o subtipo de migrénea precedente
(geramente 1.1 Migranea semaura) mais 1.6.5 Provavel migranea crénica
mais 8.2.7 Provavel cefaléia por uso excessivo de medicagéo. Quando estes
critérios permanecem preenchidos dois meses apos ter cessado 0 Uso
excessivo de medicamento, deve-se diagnosticar a 1.5.1 Migrénea cronica
mais o subtipo de migrénea precedente, e excluir a 8.2.7 Provavel cefaléia
por uso excessivo de medicacdo. Se, em qualquer momento, eles ndo forem
mais preenchidos, por ter ocorrido uma melhora do quadro, codificar como
8.2 Cefaléia por uso excessivo de medicacdo mais o subtipo de migranea
precedente e excluir a1.6.5 Provavel migranea crénica. Essescritériosreque-
rem estudos adicionais.

1.5.2 Estado migranoso

Descricao
Uma crise debilitante de migranea durando mais de 72 horas.
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Critérios diagndsticos

A. A crise atual, ocorrendo em um paciente com 1.1 Migranea semaura, é
tipica das crises prévias, exceto pela duragdo

B. A cefaléia apresenta ambas as caracteristicas a seguir:
1. auséncia de remissdo por > 72 horas
2. forte intensidade

C. N&o atribuida a outro transtorno

Comentério

A interrupcdo durante 0 sono ndo é consderada. O divio de curtaduragéo devido
a medicaco também ndo é consderado. O estado migranoso pode muitas vezes
ser causado por uso excessivo de medicacdo e deve ser codificado de acordo. As
crises ndo debilitantes durando mais de 72 horas, mas, afora isso, preenchendo
estes critérios sfo codificadas como 1.6.1 Provavel migranea semaura.

1.5.3 Aura persistente sem infarto

Descricéo
Sintomas de aura persistindo por mais de uma semana sem evidéncia de
infarto em exame de neuroimagem.

Critérios diagndsticos

A. A crise atual, ocorrendo em um paciente com 1.2 Migrénea comaura, é
tipica das crises prévias, exceto pelo fato de um ou mais dos sintomas
persistir por > 1 semana

B. N&o atribuivel a outro transtorno

Comentérios
Sintomas de aura persistentes sdo raros, porém bem documentados. Sdo
freqlientemente bilaterais e podem persistir por meses ou anos. Desconhece-
se um tratamento eficaz. Entretanto, a acetazolamida e o écido valpréico
auxiliaram em alguns poucos casos.

Excluir leucoencefalopatia posterior por RM por difusdo entre outras
coisas. Excluir 1.5.4 Infarto migranoso pela RM.

1.5.4 Infarto migranoso

Descricao
Um ou mais sintomas de aura migranosa associado a uma lesdo cerebral
isquémicaem territorio apropriado demonstrada por exame de neuroimagem.

Critérios diagn@sticos
A. A crise atual, ocorrendo em um paciente com 1.2 Migrénea comaura, é

tipica das crises prévias, exceto pelo fato de um ou mais dos sintomas
persistir por > de 60 minutos
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B. A neuroimagem demonstra um infarto isquémico em uma arearelevante
C. Né&o atribuido a outro transtorno

Comentérios

Um acidente vascular encefdlico isquémico num paciente migranoso pode
ser classificado como um infarto cerebral por outra causa coexistindo com
migranea, um infarto cerebral por outra causamanifestando-se com sintomas
semelhantes aos da migranea com aura, ou um infarto cerebral ocorrendo
durante o curso de uma crise tipica de migranea com aura. Somente o Ultimo
preenche os critérios para 1.5.4 Infarto migranoso.

O aumento do risco de acidente vascular cerebral em pacientes com
migranea tem sido demonstrado em mulheres com menos de 45 anos em
vérios estudos. A evidéncia de uma associagdo entre a migranea e acidente
vascular cerebral em mulheres mais idosas e homens é inconsistente.

1.5.5 Crise epiléptica desencadeada por migranea

Descricao
Uma crise epil éptica desencadeada por uma aura de migranea.

Critérios diagnésticos

A. Migranea preenchendo os critérios para 1.2 Migranea com aura

B. Uma crise epiléptica preenchendo os critérios diagnosticos paraagum tipo de
criseepilépticaocorre durante ou dentro de umahoraapdsumaauramigranosa

Comentério

A migrénea e a epilepsia sdo prototipos de distUrbios cerebrais paroxisticos.
Ao mesmo tempo em que cefal éias migranea-similes sdo vistas com bastante
frequiénciano periodo pés-ictal, as vezes uma crise epiléptica ocorre durante
ou ap6s uma crise de migrénea. Este fendbmeno, as vezes referido como
migralepsia, tem sido descrito em pacientes com migrénea com aura.

1.6 Provave Migréanea

Termo previamente utilizado
Disturbio migranoso

Classificada em outros locais
Uma cefaléia migranea-simile secundaria a outro transtorno (migranea
sintomética) é classificada de acordo com esse transtorno.

Descricao
Crises e/ou cefaléia para as quais falta uma das caracteristicas necessérias
para preencher todos os critérios para um dos transtornos codificados ante-
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riormente (1.6.3 Provaveis sindromes periddicas da infancia comumente
precursoras de migranea e 1.6.4 Provavel migranea retiniana ndo sdo
atualmente reconhecidas).

1.6.1 Provavel migranea sem aura

Critérios diagnosticos

A. Crises preenchendo todos menos um dos critérios de A a D para 1.1
Migrénea sem aura

B. N&o atribuivel a outro transtorno

Comentérios
N&o codificar como 1.6.1 Provavel migranea semaura se o paciente preenche
0s critérios para 1.5.1 Migréanea cronica ou 1.5.2 Estado migranoso.

1.6.2 Provavel migranea com aura

Critérios diagnosticos

A. Crises preenchendo todos menos um dos critérios de A a D para 1.2
Migrénea com aura ou seus subformas

B. N&o atribuivel a outros transtornos

1.6.5 Provavel migranea crobnica

Critérios diagndsticos

A. Cefaléapreenchendo oscritérios C e D paral.1 Migrénea semaura em
> 15 dias por més por > 3 meses

B. Nao atribuida a outros transtornost, mas h4, ou houve, nos Ultimos dois
Meses 0 Uso excessivo de medicacdo que preenche o critério B paraqual-
quer das subformas de 8.2 Cefaléia por uso excessivo de medicagéo

Nota

1. A histériae osexamesfisico e neurol égico ndo sugerem nenhum transtorno
dentreoslistadosnosgruposde5 al12 (exceto 8.2 Cefaléapor uso excessivo
de medicacdo), ou ahistériae/ou os exames fisico e/ou neurol gico sugere
tal transtorno, mas este é excluido através de investigacdo apropriada, ou
tal transtorno esta presente, mas as crises ndo ocorrem pela primeira vez
em estreita relacdo tempora com o transtorno.

Fator es agravantes

A migranea pode ser agravada por varios fatores. Assim, numa pessoaque ja
preenche critérios para migranea, fatoresindividuais podem estar associados
aum aumento naintensidade ou freqiiénciade crises, por um tempo relativa-
mente longo (geral mente, semanas ameses). Exempl os de fatores agravantes
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comumente citados s80: estresse psicossocial, consumo frequente de bebidas
alcodlicas, outros fatores ambientais.

Fatores desencadeantes

Os fatores desencadeantes aumentam a probabilidade da ocorréncia de uma
crise de migranea num periodo curto de tempo (geralmente < 48 horas) num
migranoso. Emboraalgunsfatores desencadeantes tenham sido razoavel mente
bem estudados epidemiol ogi camente (p.ex., menstruacdo) ou em sériesclinicas
(p.ex., aspartame), uma relacdo causal em um dado paciente pode ser dificil.
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2. Cefaléia do tipo tensional (CTT)

21 Cefaléia do tipo tensional episodica infreqliente
211 Cefaléia do tipo tensional episodica infreqliente associada a
dolorimento pericraniano
212 Cefaléia do tipo tensional episodica infreqiiente nao-
associada a dolorimento pericraniano
2.2 Cefaléia do tipo tensional episodica freqliente
221 Cefaléia do tipo tensional episodica freqiiente associada a
dolorimento pericraniano
222 Cefaléia do tipo tensiona episddica freqliente nao-associada
a dolorimento pericraniano
2.3 Cefaléia do tipo tensional cronica
231 Cefaléia do tipo tensional cronica associada a dolorimento
pericraniano
232 Cefaléia do tipo tensional crénica nao-associada a
dolorimento pericraniano
24 Provavel Cefaléia do tipo tensional cronica
241 Provéavel cefaléia do tipo tensional episodica infreqliente
242 Provével cefaléia do tipo tensional episddica freqlente
243 Provavel cefaléia do tipo tensional crénica

Termos previamente utilizados

Cefaléadetensdo, cefaléiade contracéo muscular, cefaléiapsicomiogénica,
cefaléia do estresse, cefaléia comum, cefaléia essencial, cefaéia idiopética
e cefaléia psicogénica.

Classificado em outro tépico
Umacefaléado tipo tensional-simile atribuidaaoutro distirbio é classificada
no grupo do mesmo.

Comentério Geral

Cefaléia primaria, secundéria ou ambas?

Quando uma cefaléia com caracteristicas de cefaléa do tipo tensiona ocorre
pelaprimeiravez em estreitarelacao temporal com outro transtorno que € reco-
nhecido como umacausade cefa éa, elaéclassificadacomo umacefal éiasecun-
dariaaessetranstorno. Quando umacefaléado tipo tensiona preexistente piora
em estreitarelacdo temporal com outro transtorno que € reconhecido como uma
causade cefaléia, haduas possibilidades, e € necessério discernimento. O paciente
pode receber somente o diagndstico de cefd éiado tipo tensional, ou podereceber
ambos os diagnésticos, o de cefaléiado tipo tensiona e o de cefaléiasecundaria
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agueleoutro transtorno. Osfatores que apodiam o acréscimo do Ultimo diagndstico
s80: uma relacdo temporad muito estreita com o transtorno; piora acentuada da
cefaléia do tipo tensional; evidéncia muito clara de que o transtorno possa
causar ou agravar acefaléiado tipo tensional €; finalmente, umamelhoraou o
desaparecimento da cefaléa do tipo tensional apés o alivio do transtorno.

Introducéo

Este é o tipo mais comum de cefaléa primaria: sua prevaléncia ao longo da
vidanapopulacéo geral variaem diferentes estudos de 30% a 78%. Ao mesmo
tempo, é a menos estudada das cefaléias primarias, a despeito do fato de ter
0 mais alto impacto socioecondmico.

Embora esse tipo de cefaléia tenha sido previamente considerado como
primariamente psicogénico, varios estudos surgidos apds a primeira edi¢do da
Classificacéo Internacional das Cefaléas sugeriram uma base neurobiol égica,
pelo menos, para os subtipos mais graves de cefaléia do tipo tensional.

A divisdo nos subtipos episdico e cronico, quefoi introduzidanaprimeira
edicdo da classificacdo, provou-se extremamente Util. O subtipo crénico é
uma doenca causadora de grande comprometimento da qualidade de vida e
alta incapacidade. Na edicdo atual decidimos subdividir a cefaléia do tipo
tensional episodica num subtipo infrequiente, com crises de cefa éiaocorrendo
menos do que uma vez por més, e noutro subtipo freqlente. O subtipo
infreqliente tem um impacto muito pegqueno no individuo e ndo merece muita
atencdo do profissional médico. Porém, os sofredores frequentes podem
enfrentar consideravel incapacidade, o que as vezes demanda o uso de drogas
dedto custo e medicacao profil&tica. O subtipo cronico estdsempre claramente
associado aincapacidade e a elevado 6nus pessoa e socioecondmico.

A primeira edicdo, arbitrariamente, separou 0s pacientes em com e sem
transtorno dos musculos pericranianos. Isto provou ser uma subdivisio v&
lida, mas a Unica caracteristica diferenciadorarealmente Util € o dolorimento a
palpacdo manual e ndo, como foi sugerido na primeira edicdo, as evidéncias
oriundas de EM G de superficie ou de algometriade presséo. Entéo, no momento
usamos somente a pal pagéo manual, preferivel mente como pal pagéo presséo-
controlada para subdividir todos os trés subtipos de cefaléia do tipo tensional .

Os mecanismos exatos da cefaléia do tipo tensional ndo séo conhecidos.
Os mecanismos periféricos, muito provavel mente, exercem um papel na2.1
Cefaléia do tipo tensional episddica infreqliente e na 2.2. Cefaléia do tipo
tensional episddica freqliente, ao passo que mecanismos centrais exercem
um papel mais importante na 2.3 Cefaléia do tipo tensional crénica. O
subcomité de classificacdo encoragjaa pesquisaadicional arespeito dos meca
nismos fisiopatol gicos e do tratamento da cefaléia do tipo tensional.

Ha razbes para crer que, com os critérios diagndsticos divulgados na
primeiraedicéo, os pacientes classificados como cefaléiado tipo tensional
episadica incluiam alguns que tinham uma forma leve de migranea sem
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aura e pacientes classificados como tendo cefaléia do tipo tensional
cronica incluiam alguns com migrénea crénica. A experiéncia clinica
favorece esta suspeita, especia mente em pacientes que também tém crises
de migranea, e alguns pacientes podem exibir caracteristicas
fisiopatol 6gicas tipicas de migranea (Schoenen et al, 1987). Dentro do
subcomité de classificag@o houve umatentativa para estreitar os critérios
diagnésticos de cefaléia do tipo tensional para a segunda edicdo, com a
esperanca de excluir os pacientes com migranea cuja cefaléia
fenotipicamente se assemel hasse a cefaléia do tipo tensional. Porém, isto
teria comprometido a sensibilidade dos critérios e ndo havia nenhuma
evidéncia que mostrasse os efeitos benéficos de tal mudanga. Portanto,
um consenso nao foi alcangado, mas uma proposta para critérios
diagnésticos novos mais rigidos encontra-se publicada em A2. Cefaléia
do tipo tensional, no apéndice. O subcomité de classificag&o recomenda
comparagOes entre pacientes diagnosticados de acordo com os critérios
explicitos e outros diagnosticados de acordo com os critérios do apéndice.
I sto ndo so diz respeito as caracteristicas clinicas, mas também aos meca-
nismos fisiopatol 6gicos e a resposta ao tratamento.

2.1 Cefaléia do tipo tensional episddica infreqliente

Descricao

Episodiosinfreqlientes de cefal éia durando de minutos adias. A dor étipica-
mente bilateral, com cardter em pressao ou aperto, de intensidade fraca a
moderada, e ndo piora com a atividade fisicarotineira. Ndo ha nausea, mas
fotofobia ou fonofobia podem estar presentes.

Critérios diagnosticos
A. Pelo menos 10 crises ocorrendo em < 1 dia por mésem média (< 12 dias
por ano) e preenchendo os critériosde B aD
B. Cefaléiadurando de 30 minutos a 7 dias
C. A cefaléiatem pelo menos duas das seguintes caracteristicas:
1. localizagdo bilateral
2. cardter em pressao/aperto (ndo pul sétil)
3. intensidade fraca ou moderada
4. ndo é agravada por atividade fisicarotineiracomo caminhar ou subir
escadas
D. Ambos os seguintes:
1. auséncia de ndusea ou vomito (anorexia pode ocorrer)
2. fotofobia ou fonofobia (apenas uma delas pode estar presente)
E. N&o atribuida a outro transtorno®.
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Nota

1. A histéria e os exames fisico e neurol6gico ndo sugerem nenhum
transtorno dentre os listados nos grupos de 5 a 12, ou a histéria e/ou os
examesfisico e/ou neurol 6gico sugeremtal transtorno, mas este é excluido
através de investigacdo apropriada, ou tal transtorno esta presente, mas
as crises ndo ocorrem pela primeira vez em estreita relacdo temporal
com o transtorno.

2.1.1 Cefaléia do tipo tensional episddica infreqlente associada
a dolorimento pericraniano

Critérios diagndsticos

A. Crisespreenchendo oscritériosdeA aE para2.1 Cefaléiadotipotensional
episddica infreqlente

B. Aumento da sensibilidade dolorosa pericraniana a pal pagdo manual

2.1.2 Cefaléia do tipo tensional episodica infrequiente néo-
associada a dolorimento pericraniano

Critérios diagn@sticos

A. Crisespreenchendo oscritériosdeA aE para2.1 Cefaléiadotipotensional
episodica infreqliente

B. Sem aumento da sensibilidade dolorosa pericraniana

Comentérios

O aumento da sensibilidade dolorosa pericraniana detectado pela pal pagdo
manual é o achado anormal mais significativo nos pacientes com cefaléiado
tipo tensional. O dolorimento aumenta com a intensidade e a frequiéncia da
cefaléiae acentua-se aindamais duranteacrise. O valor diagnosticodaEMG
e da algometria de pressdo € limitado e esses registros foram, em
conseqliéncia, omitidos na segunda edicdo. O dolorimento pericraniano é
facilmente pesquisado através da palpacdo manual utilizando-se peguenos
movimentos giratorios e uma pressao firme com o segundo e terceiro dedos
sobre os musculos frontal, temporal, masseter, pterigéideo,
esternoclidomastoideo, esplénio e trapézio (preferivelmente com auxilio de
um palpdmetro). Uma pontuag&o de dolorimento local de zero a trés em
cada musculo pode ser somada para produzir uma contagem total de
dolorimento para cadaindividuo. Foi demonstrado que o exame fisico torna
semaisvalido e reprodutivel utilizando-se um dispositivo sensivel a pressao
gue permita a palpacdo com pressdo controlada. Porém, tal equipamento
geralmente ndo esta disponivel para os clinicos e é recomendével que estes
executem a palpagdo manual simplesmente como no exame clinico
convencional.
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A palpacéo é um guiaUtil paraaestratégia de tratamento. Também acres-
centa valor e credibilidade as explicacdes dadas ao paciente.

2.2 Cefaléia do tipo tensional episddica freglente

Descricao

Episodios freqlientes de cefaléia durando de minutos a dias. A dor é tipica-
mente bilateral, com cardter em pressdo ou aperto, de fraca a moderada
intensidade, e ndo piora com atividade fisica rotineira. N&o ha nausea, mas
fotofobia ou fonofobia pode estar presente.

Critérios diagnosticos

A. Pelo menos 10 crises que ocorrem em = 1 dia, porém < 15 dias por més
durante pelo menos trés meses (= 12 dias e < 180 dias por ano)
preenchendo os critérios de B aD

B. Cefaléia durando de 30 minutos a sete dias

C. A cefaléiatem pelo menos duas das seguintes caracteristicas:

localizago bilateral

caréter em pressdo/aperto (ndo pulsétil)

intensidade fraca ou moderada

ndo é agravada por atividade fisicarotineiracomo caminhar ou subir

escadas

D. Ambos os seguintes
1. auséncia de ndusea ou vomito (anorexia pode ocorrer)
2. fotofobia ou fonofobia (apenas uma delas pode estar presente).

E. N&o atribuida a outro transtorno*

AwWbdE

Nota

1. A histéria e os exames fisico e neurolégico ndo sugerem nenhum
transtorno dentre os listados nos grupos de 5 a 12, ou a histéria e/ou os
examesfisico e/ou neurol égico sugerem tal transtorno, mas este € excluido
através de investigacdo apropriada, ou tal transtorno esta presente, mas
as crises ndo ocorrem pela primeira vez em estreita relacéo temporal
com o transtorno.

Comentério

A cefaléiado tipo tensional freqliente coexiste muitas vezes com amigranea
sem aura. A coexisténcia de cefaléa do tipo tensional em migranosos deve
ser identificada preferivelmente por um diario diagnéstico de cefaléia. O
tratamento da migranea difere consideravelmente dagquele da cefaléia do
tipo tensional e € importante educar os pacientes para diferencar entre esses
tipos de dor de cabega com o objetivo de selecionar o tratamento adequado
e prevenir 0 uso excessivo de medicacdo para a cefaléia.
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2.2.1 Cefaléia do tipo tensional episodica freqliente associada a
dolorimento pericraniano

Critérios diagn0sticos

A. Crisespreenchendo oscritériosdeA aE para2.2 Cefaléiadotipotensional
episodica frequente

B. Aumento da sensibilidade dolorosa pericraniana a pal pacéo manual

2.2.2 Cefaléia do tipo tensional episodica freqliente néo-
associada a dolorimento pericraniano

Critérios diagndsticos

A. Crisespreenchendo oscritériosdeA aE para2.2 Cefaléiadotipotensional
episodica frequente

B. Sem aumento da sensibilidade dolorosa pericraniana a pa pacéo manual

2.3 Cefaléia do tipo tensional cronica

Classificada em outro tépico
4.8 Cefaléia persistente e diaria desde o inicio (CPDI)

Descricao

Transtorno que evolui da cefaléia do tipo tensional episddica, com crises
didrias ou muito freqlientes de cefal éia que duram de minutos adias. A dor é
tipicamente bilateral, com carater em pressdo ou aperto, de fracaa moderada
intensidade, e n&o piora com atividade fisica rotineira. Pode haver ndusea
leve, fotofobia ou fonofobia.

Critérios diagn0sticos
A. Cefadé@aqueocorreem = 15 diaspor més, em média, por > trésmeses (= 180
dias por ano)?, e preenchendo os critériosde B aD
B. A cefaléiadurahoras ou pode ser continua
C. A cefaléiatem pelo menos duas das seguintes caracteristicas:
1. localizacdo bilateral
2. carater em pressdo/aperto (ndo pulsatil)
3. intensidade fraca ou moderada
4. ndo é agravada por atividade fisicarotineiracomo caminhar ou subir
escadas
D. Ambos os seguintes:
1. ndo mais do que um dos seguintes sintomas: fotofobia, fonofobia ou
nausea leve
2. nem ndusea moderada ou intensa, nem vémitos
E. N&o atribuida a outro transtorno??
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