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Notas

1. A 2.3 Cefaléiado tipo tensional crénica evolui ao longo do tempo a partir
da cefalé@a do tipo tensional episddica; quando os critérios de A a E sdo
preenchidos por uma cefaléia que, inequivocamente, € diéria e ndo remite
dentro de trés dias da sua instalacéo, codificar como 4.8 Cefaléia didria
persistente de inicio stibito. Quando 0 modo de instalagdo néo € lembrado
ou é duvidoso, codificar como 2.3 Cefaléia do tipo tensional cronica.

2. A histériae os examesfisico e neurol 6gico ndo sugerem nenhum transtorno
dentre os listados nos grupos de cinco a 12, ou a histéria €/ou os exames
fisico e/ou neuroldgico sugerem ta transtorno, mas este € excluido através
deinvestigacdo apropriada, ou tal transtorno esté presente, mas as crises néo
ocorrem pela primeira vez em estreita relagéo temporal com o transtorno.

3. Quando o uso excessivo de medicacdo esta presente e preenche o critério
B para qualquer dos subtipos de 8.2 Cefaléia por uso excessivo de
medicacao, € duvidoso se o critério E é preenchido até dois meses apds o
medicamento ter sido retirado sem melhora (Ver comentarios).

Comentérios
A introducdo do codigo 1.5.1 Migréanea crbnica na segunda edicdo da
Classificacdo Internacional das Cefaléias cria um problema em relagdo ao
diagndstico diferencia entreo mesmoeo 2.3. Cefaléiadotipotensional cronica.
Ambos os diagndsticos requerem a cefaléia (obedecendo aos critérios para
migraneaou cefaléiado tipo tensiona, respectivamente) por pelo menos 15 dias
num més. Portanto, € teoricamente possivel que um paciente possater ambos os
diagnésticos. Um grupo muito pequeno de pacientes tem 15 ou mais dores de
cabeca por més que preenchem os critérios diagndsticos tanto para a 1.5.1
Migranea crénica quanto para a 2.3 Cefaléa do tipo tensonal cronica. Isto €
possivel quando duas (e apenas duas) das quatro caracteristicas da dor estéo
presentes e as crises de cefal éla s associadas andusealeve. Nestes casosraros,
outra evidéncia clinica que néo faca parte dos critérios diagnosticos explicitos
deve ser levada em conta e o clinico deve fundamentar nisso a melhor escolha
diagnéstica. Quando € incerto o nimero de crises que preenchem um ou outro
grupo de critérios, é recomendavel usar um diério de cefal éia prospectivamente.
Em muitos casos duvidosos ha uso excessivo de medicamento. Quando
este preenche o critério B para qualquer das subformas de 8.2 Cefaléia por
uso excessivo de medicacéo, aregra é codificar em 2.4.3 Provavel cefaléia do
tipotensional crénicae8.2.7 Provavel cefaléiapor uso excessivo demedicacao.
Quando estes critérios permanecem preenchidos apés dois meses dainterrupgéo
do uso excessivo de medicamento, a 2.3 Cefaléia do tipo tensional crénica
deve ser diagnosticada e a 8.2.7 Provavel cefaléia por uso excessivo de
medicamento, excluida. Se, em qualquer momento antes dos dois meses, esses
critérios ndo forem mais preenchidos por ter ocorrido melhora do quadro, a
8.2 Cefaléia por uso excessivo de medicamento deve ser diagnosticada e a
2.4.3 Provavel cefaléia do tipo tensional crénica, excluida.
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Deve ser lembrado que alguns pacientes com cefaléia do tipo tensional
cronica desenvolvem caracteristicas semelhantes as da migrénea, quando
apresentam dor intensa e, reciprocamente, alguns migranosos desenvolvem
dores cada vez mais frequientes com caracteristicas de cefaléia do tipo
tensional no intervalo entre as crises; a natureza disto permanece obscura.

2.3.1 Cefaléia do tipo tensional crénica associada a dolorimento
pericraniano

Critérios diagnosticos

A. Cefaéia preenchendo os critérios de A a E para 2.3. Cefaléia do tipo
tensional crénica

B. Aumento da sensibilidade dolorosa pericraniana a pal pagdo manual

2.3.2 Cefaléia do tipo tensional crénica nao-associada a dolori-
mento pericraniano

Critérios diagn0sticos

A. Cefaléia preenchendo os critérios de A a E para 2.3. Cefaléia do tipo
tensional crénica

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

2.4 Provavel cefaléia do tipo tensional

Comentério

Pacientes que relinem um destes conjuntos de critérios também podem reunir
os critérios paraumadas subformasde 1.6 Provavel migranea. Em taiscasos,
todas as outras informagdes disponiveis devem ser usadas para decidir qual
das alternativas € mais provavel.

2.4.1 Provéavel cefaléia do tipo tensional episddica infreglente

Critérios diagndsticos

A. Crises preenchendo todos os critérios, exceto um, de A a D para 2.1
Cefaléia do tipo tensional episodica infrequente

B. Ascrises ndo preenchem os critérios para 1.1 Migranea sem aura.

C. N&o atribuida a outro transtorno

2.4.2 Provéavel cefaléa do tipo tensional episddica frequente

Critérios diagndsticos

A. Crises preenchendo todos os critérios, exceto um, de A a D para 2.2
Cefaléia do tipo tensional episodica freqiente
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B. As crises ndo preenchem os critérios para 1.1 Migranea sem aura
C. Né&o atribuida a outro transtorno

2.4.3 Provave cefaléia do tipo tensional cronica

Critérios diagndsticos
A. Cefaéiaocorrendo em = 15 dias por més em média por > 3 meses (= 180
dias por ano) e preenchendo os critériosde B aD
B. A cefaéadurahoras ou pode ser continua
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. n&o mais do que um dos seguintes sintomas: fotofobia, fonofobia ou
nausea leve
2. nem nausea moderada ou intensa, nem vOmitos
E. N&o atribuidaaoutro transtorno, mas hd ou houve nos tltimos dois meses
0 uso excessivo de medicagdo preenchendo o critério B para qualquer
das subformas de 8.2 Cefaléia por uso excessivo de medicacao.
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3. Cefaléia em salvas e outras cefaléias trigémino-
autonémicas

31 Cefaléia em salvas
311 Cefaéia em salvas episddica
3.1.2 Cefaléia em salvas cronica
3.2 Hemicrania paroxistica
321 Hemicrania paroxistica episodica
322 Hemicrania paroxistica crénica (HPC)
3.3 Cefaléia breve, unilateral, neuralgiforme com hiperemia
conjuntival e lacrimejamento (SUNCT)
34 Provavel cefaléia trigémino-autondmica
34.1 Provavel cefaléia em salvas
34.2 Provavel hemicraniana paroxistica
343 Provavel SUNCT

Codificada em outra parte
4.7 Hemicrania continua

Comentério Geral

Cefaléia primaria, cefaléia secundaria ou ambas?

Quando uma cefaléia com caracteristicas de cefaléia trigémino-autonémica
(CTA) ocorrepelaprimeiravez em estreitarel ago tempora com um transtorno
gue é uma causareconhecidade cefaléia, elaé classificadacomo umacefaéa
secundaria a esse transtorno. Quando uma CTA preexistente pioraem estreita
relagdo tempora com outro transtorno que € umacausareconhecidade cefaléia,
ha duas possibilidades e € necessario discernimento. O paciente pode receber
apenas o diagnostico da CTA ou pode receber ambos os diagndsticos, o da
CTA e o de uma cefal éia secundaria aquel e transtorno. Os fatores que ap6iam
0 acréscimo do Ultimo diagndstico sdo: uma relacdo tempora muito estreita
com o transtorno, piora acentuada da CTA, evidéncia muito clara de que o
transtorno possa causar ou agravar uma CTA e, finalmente, a melhora ou o
desaparecimento da CTA apds a melhora da doenca.

Introducao

As cefaléas trigémino-autondmicas compartilham os aspectos clinicos de
cefaléia e proeminentes sintomas autondmicos parassimpaticos cranianos.
O imageamento experimental e em humanos sugere que essas sindromes
ativem um reflexo trigémino-parassimpético normal humano, sendo ossinais
clinicos de disfuncéo simpética craniana secundarios.
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A hemicrania continua, na qual os aspectos autonémicos sao menos
pronunciados, encontra-se sob o cadigo 4. Outras cefaléias primérias.

3.1 Cefaléia em salvas

Termos previamente utilizados

Neuralgia ciliar, eritromelalgia da cabeca, eritroprosopalgia de Bing,
hemicrania angioparalitica, hemicrania neuralgiforme cronica, cefaalgia
histaminica, cefaléia de Horton, doenca de Harris-Horton, neuralgia
migranosa (de Harris), neuralgia petrosa (Gardner).

Classificada em outra parte
A cefaléia em salvas sintomética é classificada de acordo com a doenca
causal subjacente.

Descricao

Crises de dor forte, estritamente unilateral, na regi&o orbital, supra-orbital,
temporal ou em qualquer combinagdo dessas areas, durando de 15 a 180
minutos e ocorrendo desde uma vez a cada dois dias até oito vezes por dia.
As crises associam-se a um ou mais dos seguintes aspectos, todos o0s quais
ipsilaterais a dor: hiperemia conjuntival, lacrimejamento, congestéo nasal,
rinorréia, sudorese nafronte e naface, miose, ptose, edemapal pebral . Durante
as crises, a maioria dos pacientes fica inquieta ou agitada.

Critérios diagndsticos
A. Pelo menos 5 crises preenchendo os critérios de B aD
B. Dor forteemuito forteunilateral, orbitéria, supra-orbitériae/ou temporal,
durando de 15 a 180 minutos, se ndo tratada
C. A cefaléia acompanha-se de pelo menos um dos seguintes:
1. hiperemia conjuntival e/ou lacrimejamento ipsilaterais
2. congestdo nasal e/ou rinorréiaipsilaterais
3. edema palpebral ipsilateral
4. sudorese frontal e facial ipsilateral
5. miose e/ou ptose ipsilateral
sensagdo de inquietude ou agitagdo
D. Ascrises tém uma freqiiéncia de uma a cada dois dias a oito por dig
E. N&o atribuida a outro transtorno®

o ¢

Notas

1. Durante uma parte (porém, menos da metade) do periodo de salva, as
crises podem ser menos fortes e/ou ter duragdo mais curta ou maislonga.

2. Durante uma parte (porém, menos da metade) do periodo de sava, as
crises podem ser menos frequentes.
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3. A histériae os examesfisico e neurol 6gico ndo sugerem nenhum transtorno
dentre oslistados nos gruposde 5 a 12, ou ahistériae/ou os examesfisico &/
ou neurologico sugerem tal transtorno, mas este é excluido através de
investigagdo apropriada, ou tal transtorno esta presente, mas as crises néo
ocorrem pela primeira vez em estreita relagdo temporal com o transtorno.

Comentérios

As crises agudas envolvem a ativacédo da substancia cinzenta hipotal@mica
posterior. A cefalélaem salvas pode ser hereditaria (transmisséo autossdmica
dominante) em cerca de 5% dos casos.

As crises geralmente ocorrem em séries (salvas) que duram semanas ou
meses, separados por periodos de remissdo geralmente durando de meses a
anos. Contudo, cerca de 10% a 15% dos pacientes apresentam sintomas cro-
nicos sem remissoes.

Numa casuisticaampla e com bom acompanhamento, 27% dos pacientes
apresentaram um Unico periodo de salva. Estes pacientes devem ser codifi-
cados como 3.1 Cefaléia em salvas.

Durante uma salva e no subtipo crénico, as crises ocorrem de maneira
regular e podem ser provocados por dcool, histamina ou nitroglicerina. A
dor apresentamaior intensidade naregiéo orbitaria, supra-orbitaria, temporal
ou em qualquer combinacdo dessas areas, mas pode estender-se a outras
regides da cabeca. A dor quase invariavelmente recorre no mesmo lado du-
rante uma salva. Nas crises mais fortes, a intensidade da dor € excruciante.
O paciente geralmente é incapaz de deitar-se e caracteristicamente fica
andando de um lado para outro.

A idade de inicio é, em geral, entre os 20 e 40 anos. Por razdes desco-
nhecidas, a prevaléncia é trés a quatro vezes maior em homens do que em
mulheres.

Cefaléia em salvas coexistindo com neuralgia do trigémeo (sindrome
salva-tic):

Foram descritos alguns pacientes que apresentam 3.1 Cefaléia em salvas
e 13.1 Neuralgia trigeminal. Eles devem receber os dois diagnésticos. A
importancia dessa observacéo é que ambas as condicBes necessitam ser
tratadas a fim de que o paciente fique sem dor.

3.1.1 Cefaléia em salvas episodica

Descricao

Crises de cefaléia em salvas ocorrendo em periodos que duram de 7 dias a
um ano, separadas por periodos assintomaticos que duram um més ou mais.
Critérios diagnésticos

A. Crises preenchendo os critérios de A a E para 3.1 Cefaléia em salvas
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B. Pelo menos dois periodos de salva durando de 7 a 365 dias! e separados
por periodos de remissdo = 1 més

Nota
1. Os periodos de salva geralmente duram de 2 semanas a 3 meses.

Comentério
A duragéo do periodo de remissdo foi aumentada nesta segunda edi¢do para
0 minimo de um més.

3.1.2 Cefaléia em salvas cronica

Descricéo
Crises de cefaléiaem salvas ocorrendo por mais de um ano sem remissao ou
com remissdes durando menos de um més.

Critérios diagnosticos

A. Crises preenchendo os critérios de A a E para 3.1 Cefaléia em salvas

B. As crises recorrem por mais de um ano sem periodos de remissdo ou
com periodos de remissao durando < 1 més

Comentérios

A cefdéia em sdvas pode ser crénica desde o inicio (previamente denominada
cefdéia em salvas cronica primaria) ou evoluir a partir do subtipo episodico
(previamente denominadacefal é aem salvascronicasecundaria). Algunspacientes
podem passar da forma crénica para aforma episddica de cefdéiaem savas.,

3.2 Hemicrania paroxistica

Descricao

Crises similares as da cefaléia em salvas quanto a dor e os sintomas e sinais
associados, porém mais frequientes e de duragdo mais curta, que ocorrem mais
comumente em mulheres e respondem de maneira absoluta & indometacina.

Critérios diagn0sticos
A. Pelo menos 20 crises preenchendo os critérios de B aD
B. Crises de dor forte unilateral, orbitaria, supra-orbitaria e/ou temporal
durando de dois a 30 minutos
C. A cefaléia acompanha-se de pelo menos um dos seguintes:
1. hiperemia conjuntival ipsilaterais e/ou lacrimejamento
2. congestéo nasal ipsilaterais e/ou rinorréia
3. edema palpebral ipsilateral
4. sudorese frontal e facia ipsilateral
5. miose e/ou ptose ipsilateral
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D. Ascrisestém umafrequéncia superior a5 por diaem mais da metade do
tempo, ainda que periodos de menor fregiiéncia possam ocorrer

E. Ascrisessio completamenteevitadaspor dosestergpéuticasdeindometacinat

F. N&o atribuida a outro transtorno?

Notas

1. A fimdeseexcluir umarespostaincompleta, aindometacina deve ser usada
em dose = 150 mg por dia, por viaora ou retal, ou dose= 100 mg injetavel;
contudo, para a manutencdo, em geral, sfo suficientes doses menores.

2. A histériae osexamesfisico e neurol 6gico ndo sugerem nenhum transtorno
dentre oslistados nos grupos de 5 a 12, ou a histéria e/ou os exames fisico
e/ou neurolégico sugerem tal transtorno, mas este € excluido através de
investigagdo apropriada, ou tal transtorno esta presente, mas as crises ndo
ocorrem pela primeira vez em estreita relagdo temporal com o transtorno.

Comentérios
N&o ha predominio masculino. O inicio ocorre geramente naidade adulta,
apesar de ja terem sido relatados casos em criangas.

Na primeira edicao, todas as hemicranias paroxisticas eram designadas
como hemicrania paroxistica cronica. Acumularam-se evidéncias clinicas
suficientes para o subtipo episddico para separé-lo, de maneira andloga, a
cefaléia em salvas.

Hemicrania paroxistica coexistindo com neuralgia trigeminal (sindrome
HPC-tic):

Ospacientesque preenchem oscritériostanto para3.2 Hemicrania paroxistica
quanto para 13.1 Neuralgia do trigémeo devem receber ambos os diagnosticos.
A importanciadessa observacéo € que ambas as condi ¢gdes requerem tratamento.
O significado fisiopatol 6gico da associacdo néo esta el ucidado.

3.2.1 Hemicrania paroxistica episodica

Descricao
Crises de hemicrania paroxistica ocorrendo em periodos que duram de 7
dias a um ano, separados por periodos sem dor que duram um més ou mais.

Critérios diagnosticos

A. Crisespreenchendo oscritériosde A aF para 3.2 Hemicrania paroxistica

B. Pelo menos dois periodos de crises durando de 7 a 365 dias e separados
por periodos de remissdo sem dor = 1 més

3.2.2 Hemicrania paroxistica crénica (HPC)

Descricao
Crises de hemicrania paroxisticaocorrendo por mais de um ano sem remissao
ou com remissdes durando menos de um més.
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Critérios diagnosticos

A. Crisespreenchendo oscritériosdeA aF para3.2 Hemicrania paroxistica

B. Ascrisesrecorrem por > 1 ano sem periodos de remissao ou com periodos
de remissdo durando < 1 més

3.3 Cefaléia de curta duracdo, unilateral, neuralgiforme com
hiperemia conjuntival e lacrimeg amento (SUNCT)

Descricéo

Esta sindrome se caracteriza por crises de dor unilateral de curta duracéo,
muito mais breve do que aquel as vistas em qual quer outracefal éatrigémino-
autondmica e freglientemente acompanhada de lacrimejamento proeminente
e vermelhiddo no olho ipsilateral.

Critérios diagn0sticos

A. Pelo menos 20 crises preenchendo os critériosde B aD

B. Crisesdedor unilateral, orbitéaria, supra-orbitariaou temporal, em pontada
ou pulsétil durando de cinco a 240 segundos

C. A dor seacompanhade hiperemiaconjuntival ipsilateraiselacrimejamento

D. Ascrises ocorrem com fregiiéncia de 3 a 200 por dia

E. Né&o atribuida outro transtornot

Nota

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

Comentérios
Esta sindrome foi descrita apds a publicagdo da primeira edi¢cdo da
Classificacéo Internacional das Cefaléas e setornou bastante conhecida na
Ultima década.

Alguns pacientes podem ser vistos apresentando apenas um dos sintomas,
hiperemia conjuntival ou lacrimejamento, ou podem ser percebidos outros
sintomas autondmicos cranianos, como congestdo nasal, rinorréia ou edema
palpebral. A 3.3 SUNCT pode ser uma subforma de A3.3 Cefaléia de curta
duracéo, unilateral, neuralgiforme com sintomas autondémicos cranianos
(SUNA), descrita no apéndice.

A literatura sugere que o0s quadros que mais comumente mimetizam 3.3
SUNCT s&o causados por |esdes na fossa posterior ou envolvendo a hipofise.

SUNCT coexistindo com neuralgia do trigémeo:
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Foram descritos pacientes em que ha superposicéo de 3.3 SUNCT e 13.1
Neuralgia do trigémeo. Tais pacientes devem receber ambos os diagnosti cos.
Esta diferenciacéo € clinicamente dificil.

3.4 Provave cefaléia trigémino-autonémica

Descricao

Crisesde cefal éiaque se cré serem um subtipo de umacefal éiatrigémino-
autondmica, mas que ndo preenchem os critérios diagndsti cos para quai squer
dos subtipos descritos acima.

Critérios diagnosticos

A. Crises preenchendo todos menos um dos critérios especificos para um
dos subtipos de cefaléia trigémino-autondmica

B. N&o atribuida a outro transtorno

Comentério

Os pacientes codificados como 3.4 Provavel cefaléia trigémino-autondémica
ou uma de suas subformas sofreram nlmero insuficiente de crises tipicas ou
deixaram de preencher um dos critérios.

3.4.1 Provavel cefaléia em salvas

Critérios diagnosticos

A. Crises preenchendo todos menos um dos critérios de A a D para 3.1
Cefaléia em salvas

B. N&o atribuida a outro transtorno

3.4.2 Provavel hemicrania paroxistica

Critérios diagnésticos

A. Crises preenchendo todos menos um dos critérios de A a E para 3.2
Hemicrania paroxistica

B. N&o atribuida a outro transtorno

3.4.3 Provave cefaléa de curta duragdo, unilateral, neuralgi-
forme com hipermia conjuntival e lacrimegjamento (SUNCT)

Critérios diagnésticos

A. Crises preenchendo todos menos um dos critérios de A a D para 3.3
Cefaléia de curta duracao, unilateral, neuralgiforme com hiperemia
conjuntival e lacrimegjamento (SUNCT)

B. N&o atribuida a outro transtorno
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4. Outras cefaléas primarias

4.1 Cefaléia priméria em facada

4.2 Cefaléia primaria da tosse

4.3 Cefaléia priméria do esforco fisico

4.4 Cefaléia priméria associada a atividade sexual
441 Cefaléia pré-orgastica
4.4.2 Cefaléia orgastica

45 Cefaléia hipnica

4.6 Cefaléia trovoada priméaria

4.7 Hemicrania continua

4.8 Cefaléia persistente e diaria desde o inicio (CPDI)

Comentario Geral

Cefaléia priméria, secundaria ou ambas?

Quando umanova cefaléaocorre pelaprimeiravez em estreitarelagéo tem-
poral com um outro transtorno que, reconheci damente, € uma causa de cefa-
|éiq, ela é classificada como uma cefal éia secundéria a esse transtorno. Essa
regratambém se aplica quando a cefaléiatem caracteristicas de migraneaou
de outras cefaléias primarias. Quando uma cefaléia priméaria preexistente
piora em estreita relacdo temporal com outro transtorno que € uma causa
reconhecidade cefal éia, haduas possibilidades, e € necesséario discernimento.
O paciente pode receber somente o diagndstico da cefaléia primaria preexis-
tente ou pode receber ambos os diagndsticos, o da cefaléia primaria preexis-
tente e de uma cefaléia secundaria a esse transtorno. Os fatores que apdiam
0 acréscimo do ultimo diagndstico sdo: umarelacdo temporal muito estreita,
pioraacentuadadacefaéiaprimaria, evidénciamuito clarade que o transtorno
possa causar ou agravar uma cefaléia primaria e, finalmente, a melhora ou
desaparecimento da cefaléia primaria apds o alivio do transtorno.

Introducéo
Este capitulo inclui cefaléias heterogéneas. A patogénese desses tipos de
cefaléia ainda é pouco compreendida e seu tratamento é sugerido com base
em relatos isolados e ensaios clinicos ndo controlados.

Varios tipos de cefaléaincluidos neste capitulo podem ser sintoméaticos
e necessitam de umaavaliag&o cui dadosa com exames deimagem e/ou outros
testes apropriados.

O inicio de algumas dessas cefaléias, especialmente da 4.6 Cefaléia
trovoada priméria, pode ser agudo e os pacientes afetados sdo usua mente
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atendidos em unidades de emergéncia. A investigacdo apropriada e completa
(em particular, neuroimagem) é indispensavel nestes casos.

Este capitulo inclui também algumas entidades clinicas, tais como 4.1
Cefaléia primaria em facada e 4.5 Cefaléia hipnica (esta Ultima recente-
mente descrita) que sdo primarias na maioria dos casos.

4.1 Cefaléia priméria em facada

Termos previamente utilizados
Cefaéiado furador de gelo, cefaléiadas pontadas e sobressaltos, oftalmodinia
periddica.

Descricdo

Dor em pontadas, localizada e de curta duracdo, na cabega, que ocorre
espontaneamente, na auséncia de doenca organica em estruturas subjacentes
OU NOS Nervos cranianos.

Critérios diagnésticos

A. Dor cefélica ocorrendo como um pontada Unica ou como uma série de
pontadas e preenchendo os critérios de B a D

B. Sentidaexclusivaou predominantemente nadistribuigo daprimeiradivi-
s80 do nervo trigémeo (Orbita, témpora ou regido parietal)

C. Aspontadastém duracdo de até alguns segundos e recorrem com frequén-
ciairregular que varia de umaa vérias vezes ao dia

D. Auséncia de sintomas acompanhantes

E. N&o atribuida a outro transtorno*

Nota

1. A histériaeosexamesfisico e neurol 6gico ndo sugerem nenhum transtorno
dentre os listados nos grupos de 5 a 12, ou a histéria €/ou os exames fisico
e/ou neurolégico 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 relagdo temporal com o transtorno.

Comentarios
Em um Uni co estudo descritivo publicado, 80% das dores em pontadas dura-
ram trés segundos ou menos. Em casos raros, as dores em pontadas ocorrem
repetidamente durante dias, e existe um relato de status durando umasemana.
As pontadas podem acometer areas diferentes num mesmo paciente, tanto
no mesmo lado como no hemicrénio oposto. Quando séo estritamente locali-
zadas em uma regido, devem ser excluidas alteragOes estruturais neste local
ou na distribuic¢do do nervo craniano afetado.
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Asdores em facada sdo mais comumente vivenciadas por pessoas sujeitas
a cefaléia migranosa (40%) ou cefaléia em salvas (30%); nestes casos sao
sentidas no local habitualmente afetado pela cefaléia.

Resposta positiva a indometacina tem sido relatada em alguns estudos
nado controlados, enquanto outros tém observado resposta parcial ou ausente.

4.2 Cefaléia priméria da tosse

Termos previamente utilizados
Cefaléia benigna da tosse; cefaléia da manobra de Valsalva.

Descricao
Cefaléia desencadeada pela tosse ou esforco abdominal, na auséncia de
qualquer lesdo intracraniana.

Critérios diagndsticos

A. Cefaéia preenchendo os critériosB e C

B. Inicio subito, com duragdo entre 1 segundo a 30 minutos

C. Precipitada por e ocorrendo somente em associagdo com tosse, manobra
de Valsalva ou contragéo da musculatura abdominal

D. N&o atribuida a outro transtorno*

Nota

1. A cefaléiadatosse é sintoméatica em cerca de 40% dos casos e a grande
maioria destes apresenta malformagéo de Arnold-Chiari tipo I. Outras
causas rel atadas de cefal éia da tosse sintomética sdo aneurismas cerebrai s
e patologiacarotideaou vertebrobasilar. A investigagao por neuroimagem
desempenha um importante papel na diferenciagdo entre a cefaléia
secundaria da tosse e a 4.2 Cefaléia primaria da tosse.

Comentario

A cefaléia priméria da tosse é geralmente hilateral e afeta predominantemente
pacientescomidade superior a40 anos. Apesar deaindometacinaser usualmente
eficaz no tratamento da cefaléa primaria da tosse, uma resposta positiva a esta
medicacdo também tem sido relatada em alguns casos sintométicos.

4.3 Cefaléia priméria do esfor¢o fisico

Termo previamente utilizado
Cefaléia benigna do esforco.
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Classificada em outro local
Migraneainduzida por exercicio sob o cadigo 1. Migréanea de acordo com o
seu subtipo.

Descricao
Cefaéia precipitada por qualquer forma de exercicio. Subformas, tais como
“cefaléia dos halterofilistas’, sdo reconhecidas.

Critérios diagnosticos

A. Cefaléapulsdtil preenchendo os critérios B e C

B. Duragdo entre 5 minutos e 48 horas

C. Desencadeada por e ocorrendo somente durante ou apos esforgo fisico
D. Né&o atribuida a outro distirbio*

Nota
1. No primeiro episodio deste tipo de cefaléia é obrigatdria a exclusdo de
hemorragia subaracntidea e dissecgdo arterial.

Comentérios
A cefaléia priméria do esforco fisico ocorre predominantemente em clima
guente ou em altitude elevada. Existem relatos de prevencdo em alguns
pacientes pelaingestdo de tartarato de ergotamina. A indometacinatem sido
considerada eficaz na maioria dos casos.

A cefaléiadescritaem halterofilistas tem sido considerada uma subforma
de 4.3 Cefaléia priméaria do esfor ¢o; devido ao seu inicio stbito e mecanismo
presumido pode ter mais semelhangas com 4.2 Cefaléia priméria da tosse.

4.4 Cefaléia priméria associada a atividade sexual

Termos previamente utilizados
Cefalé@abenignadaatividade sexual, cefaléacoital, cefaléavascular benigna
da atividade sexual, cefaléia sexual .

Descricao
Cefaléia desencadeada por atividade sexual, comecando geralmente como

umador bilateral em peso enquanto aexcitagéo sexual aumentae subitamente
tornando-se intensano orgasmo, naausénciade qual quer lesdo intracraniana.

4.4.1 Cefaléia pré-orgastica
Critérios diagnosticos

A. Dor em peso na cabeca e pescogo associada a sensacéo de contragdo da
musculatura do pescoco e/ou mandibula e preenchendo o critério B
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B. Ocorre durante a atividade sexual e aumenta com a excitagdo sexual
C. N&o atribuida a outro transtorno

4.4.2 Cefaléia orgastica

Classificada em outro local

Uma cefaléa postural semelhante aquela da hipotensdo liquorica, desenvol -
vendo-se apds o coito, tem sido relatada. Esta cefaléia deve ser codificada
como 7.2.3 Cefaléia atribuida a hipotensao liqudrica espontanea (ou
idiopatica) porque se deve ao extravasamento de liquor.

Critérios diagndsticos

A. Cefaléia sibita e intensa (“explosiva’) preenchendo o critério B
B. Ocorre no orgasmo

C. N&o atribuida a outro transtorno*

Nota
1. No primeiro episddio deste tipo de cefaléia é obrigatdria a exclusdo de
hemorragia subaracnéidea e dissecgéo arterial.

Comentérios

Uma associagdo entre 4.4 Cefaléia priméria associada a atividade sexual,
4.3 Cefaléia primaria do esforco fisico e migranea é relatada em
aproximadamente 50% dos casos.

Dois subtipos (tipo em peso etipo explosivo) foramincluidos naprimeira
edicdo da Classificacao Internacional das Cefaléias. Nenhumainvestigacao
especifica foi feita desde entdo com o intuito de esclarecer se as duas sdo
entidades separadas. Na maioria dos casos publicados de cefaléacom ativi-
dade sexual, somente acefal éiaexplosiva(“tipo vascular”) tem sido rel atada.
O tipo em peso pode ser um subtipo dacefaléiatensional, porém néo existem
evidéncias que apdiem esta hipotese.

N&o existem dados disponiveis sobre aduracdo da cefaléia primariaasso-
ciada a atividade sexual, mas é geralmente aceita uma duracéo entre um
minuto a trés horas.

4.5 Cefaléia hipnica

Termos previamente utilizados
Sindrome da cefaléia hipnica, cefaléia do despertador.

Descricdo
Crises de cefaléia em peso que sempre acordam o paciente.
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Critérios diagnosticos

. Cefaléia em peso preenchendo os critérios de B aD

. Aparece somente durante o sono e acorda o paciente

. Presenca de pelo menos duas das caracteristicas abaixo:

. ocorre > 15 vezes por més

dura = 15 minutos apos acordar

. ocorre pela primeira vez apés os 50 anos de idade

. Auséncia de sinais autondmicos e presenca de ndo mais do que um dos
sintomas a seguir: ndusea, fotofobia ou fonofobia

E. N&o atribuida a outro transtorno*

gwNhNEFEO®T>

Nota
1. Transtornos intracranianos devem ser afastados. E necessériaa distingao
com as cefaléias trigémino-autondmicas para 0 manejo clinico eficaz.

Comentarios
A dor da cefaléa hipnica é geralmente fraca a moderada, porém, dor forte é
relatada por 20% dos pacientes. A dor € bilateral em cercade dois tergos dos
casos. A crise dura geramente de 15 a 180 minutos, porém duragdo maior
tem sido descrita.

A cafeina e o litio foram tratamentos eficazes em varios casos rel atados.

4.6 Cefaléia trovoada primaria

Termo previamente utilizado
Cefaléia benigna em trovoada.

Classificada em outro local

A 4.2 Cefdéiaprimériadatosse, a4.3 Cefaléiaprimaria do esforco fisico e
a 4.4 Cefaléia priméria associada a atividade sexual podem se apresentar
como cefaléiatrovoada, porém devem ser classificadas como esses tipos de
cefaléia e ndo como 4.6 Cefaléia trovoada priméria.

Descricao
Cefaléaintensacom inicio abrupto que simulaadarupturade um aneurisma
cerebral.

Critérios diagnésticos
A. Dor de cabega de forte intensidade que preenche os critériosB e C
B. Ambas as seguintes caracteristicas:
1. inicio stbito, atingindo a intensidade méxima em < 1 minuto
2. duragdo de umahora adez dias
C. Nao recorre regularmente ao longo das semanas ou meses subseqiientest
D. N&o atribuida a outro transtorno?
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Notas
1. A cefaéiapode recorrer dentro da primeira semana apds o inicio.
2. Exames de imagem e de LCR normais s8o necessarios.

Comentérios

As evidéncias de que a cefaléia trovoada priméaria exista como uma condi¢éo
priméria so escassas. a busca por uma causa subjacente deve ser exaustivae
persistente. A cefaléa trovoada esta freqlientemente associada a transtornos
vasculares intracranianos graves, particularmente hemorragia subaracnéidea
e € obrigatdria a sua exclusdo, bem como a de outras condi¢Bes, que incluem:
hemorragia intracerebral, trombose venosa cerebral, malformagéo vascular
nao-rota (principal mente aneurisma), disseccdo arterial (intraeextracraniana),
angiitedo SNC, angiopatiabenignaereversivel do SNC eapoplexiahipofisaria
Outras causas organicas de cefaléia trovoada primaria so cisto coldide do
terceiro ventricul o, hipotensdo liqudricae sinusite aguda (particularmente com
barotrauma). A 4.6 Cefaléatrovoada primariadeve ser diagnosti cada somente
quando todas as causas organicas tiverem sido excluidas.

4.7 Hemicrania continua

Descricéo
Cefaléia persistente estritamente unilateral responsiva a indometacina.

Critérios diagndsticos
A. Cefaléapor > 3 meses preenchendo os critériosde B aD
B. Todas as caracteristicas seguintes:
1. dor unilateral sem mudanca de lado
2. didria e continua, sem intervalos livres de dor
3. intensidade moderada, porém com exacerbacfes para dor intensa
C. Pelo menos uma das caracteristicas autondmicas seguintes, ocorrendo
durante as exacerbagdes e ipsilaterais a dor:
1. hiperemia conjuntival e/ou lacrimejamento
2. congestdo nasal e/ou rinorréia
3. ptose e/ou miose
D. Resposta completa a doses terapéuticas de indometacina
E. N&o atribuida a outro transtorno*

Nota

1. A histéria e os exames fisico e neuroldgico 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 é excluido
através de investigacdo apropriada, ou tal transtorno esta presente, mas
as crises ndo ocorreram pela primeira vez em estreita relacdo temporal
com o transtorno.
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Comentério

A hemicraniacontinuageralmente ndo apresentaremissao, porém casos raros
deremissdo foram relatados. Aindando foi estabelecido seestetipo decefaéa
pode ser subdividido de acordo com a duracdo da histéria e a persisténcia.

4.8 Cefaléia persistente e diaria desde o inicio (CPDI)

Termos previamente utilizados
Cefaléia cronica de novo; cefaléia cronica de inicio agudo.

Descricao

Cefaléia que é didria e sem remissdo desde o inicio (em, no maximo, trés
dias). A dor é tipicamente bilateral, em pressdo ou aperto, e de fraca a mode-
rada intensidade. Pode haver fotofobia, fonofobia ou ndusea leve.

Critérios diagnosticos
A. Cefaléiapor > 3 meses que preenche os critérios de B aD.
B. A cefaléia é didria e sem remissdo desde o inicio ou desde no méximo
trés dias apos o inicio
C. Dor com pelo menos duas das seguintes caracteristicas:
1. localizagdo bilateral
2. caréter em gperto ou presséo
3. intensidade fraca a moderada
4. ndo agravadapor atividadesfisicasderotina, taiscomo andar ou subir
escadas
D. Ambas as seguintes:
1. ndo mais do que um dos sintomas dentre fotofobia, fonofobia ou
nausea leve
2. auséncia de ndusea moderada a forte ou de vémitos
E. N&o atribuida a outro transtorno®.

Notas

1. A cefaléia pode néo ter remissdo desde o momento em que surge ou
evoluir muito rapidamente para uma dor continua e sem remissdo. O
surgimento ou desenvolvimento rdpido deve ser claramente descrito e
lembrado pel o paciente. Caso contrério, classificar comoitem 2.3 Cefaléia
do tipo tensional crénica.

2. A histéria e os exames fisico e neurol6gico ndo sugerem quaisquer dos
transtornos listados nos grupos de 5 a 12 (incluindo 8.2 Cefaléia por uso
excessivo de medicacao e suas subformas), ou a histéria e/ou os exames
fisico e/ou neurol6gico sugerem tais distUrbios, mas estes sdo afastados
através de investigacg&o apropriada, ou tais distUrbios estdo presentes,
porém as crises ndo acontecem pela primeira vez em estreita relacao
temporal com o transtorno.
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Comentérios

Esta segunda edic¢éo da Classificaco I nternacional das Cefaléiasreconhece
a4.8 Cefaléia persistente ediaria desde o inicio como umaentidade separada
da 2.3 Cefaléia do tipo tensional cronica. Embora a CPDI tenha muitas
caracteristicas em comum com a cefaléia do tipo tensional, a CPDI é Unica
pelo fato dacefaléiaser didriae sem remissdo desde 0 momento do surgimento
ou quase desde esse momento, tipicamente em pessoas sem uma histéria
anterior de cefaléia. A clararecordacdo desteinicio € necessériaparao diag-
nostico de 4.8 Cefaléia persistente e diaria desde o inicio.

A cefaléia da CPDI pode ter caracteristicas associadas sugestivas tanto
de migrénea quanto de cefaléiado tipo tensional. Cefaléas secundérias, tais
como a cefaléia da hipotensdo liquérica, a cefaléia da hipertensdo liquérica,
a cefaléia pés-traumética e cefaléia atribuida a infeccéo (particularmente
viral), devem ser excluidas por investigagdo apropriada

Se haou houve, nos Ultimos dois meses, abuso de medicagéo que preenche
o critério B para quaisquer das subformas da 8.2 Cefaléia por uso excessivo
de medicacgao, aregra é codificar para qualquer cefaléia preexistente mais
8.2.7 Provavel cefaléia por uso excessivo de medicamento, mas ndo para4.8
Cefaléia persistente e didria desde o inicio.

A CPDI pode assumir duas subformas: umaautolimitada, que tipicamente
desaparece sem tratamento dentro de alguns meses e outra refratéria, que é
resistente aprogramas agressivos detratamento. O subcomité objetivaestimular
uma caracterizacdo clinica adicional e uma pesquisa fisiopatol 6gica dessa
entidade, especialmente estudos que comparem a 4.8 Cefaléia persistente e
diaria desde o inicio com a 2.3 Cefaléia do tipo tensional crénica.
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e Parte 2 o

Cefaléas
Secundarias

Cefdéiaatribuidaatraumacefdicoou cervica
Cefdéaatribuidaadoencavascular cranianaou cervical
Cefaléiaatribuidaatranstorno intracraniano ndo-vascul ar
Cefdéaatribuidaaumasubstanciaou asuaretirada
Cefaéiaatribuidaainfeccdo

Cefdéaatribuidaatranstorno dahomeostase

Cefal@aou dor facial atribuidaatranstorno do crénio, pescogo,
olhos, ouvidos, nariz, seiosdaface, dentes, bocaou outras

edtruturasfaciaisou cranianas

Cefd&aatribuidaatranstorno psiquiétrico






Introducéo

Quando um paciente tem uma cefal éia pelaprimeiravez, ou um novo tipo de
cefaléiae, a mesmo tempo, desenvolve um tumor cerebral, é natural concluir
gue a cefaléia € secundéria ao tumor. Tais pacientes devem receber apenas
um diagndstico de cefaléla— 7.4 Cefaléia atribuida a neoplasiaintracraniana
—mesmo que a cefal éiatenha as caracteristicas de migranea, cefaléiado tipo
tensional ou cefaléia em salvas. Em outras palavras, uma nova cefaléia
ocorrendo concomitantemente a outro transtorno reconhecidamente capaz
de causa-la é sempre diagnosticada como secundéria.

A situacéo édiferente quando o pacientetem previamenteumtipo decefaléia
priméria que piora, em estreita relacdo temporal com a ocorréncia de outro
transtorno. Na primeira edicdo da Classificacéo Internacional das Cefaléias
nods concluimos, apds muitos debates, que apenas uma nova cefaléia poderia
ser consideradasecundaria. Entretanto, durante o trabalho com asegundaedicéo
tornou-se 6bvio que isso resultem algumas situacBes inaceitaveis. Que dizer
de um paciente que, em toda sua vida, houvesse tido dez crises de migraneae,
ap06s um traumacraniano, passasse ater duas crisesincapacitantes por semana?
De acordo com a sistematica da primeira edicéo, esse paciente poderia apenas
receber o diagndstico de migranea. Outro exemplo é um paciente com cefaléia
do tipo tensional cuja cefaléia piora em associagdo com um tumor, embora
mantendo as mesmas caracteristicas. O diagnéstico de 7.4 Cefaléia atribuida
aneoplasiaintracraniana néo poderiaser dado previamente. Finalmente, nada
no passado poderia ser diagnosticado como cefaéa por abuso de medicacdo
porque sempre ocorreria no contexto de um agravo de uma cefaléa priméria,
em geral migranea, que permaneceria como o Unico diagndstico.

Por essas razdes, introduzimos um novo modo de diagnosticar e classificar
cefa éias primarias que pioram, em uma relacéo temporal estreita com outros
transtornos que, através de bons estudos cientificos, sdo reconhecidamente
capazes de causar dor de cabeca. Tais pacientes podem agora receber dois
diagnésticos: o da cefaléia priméria e 0 da cefaléia secundéria. Teoricamente,
0 novo sistema estd mais aberto a interpretacéo do que o primeiro, mas, de
fato, 0 antigo sistema nunca era usado quando conduzia a diagnosticos irra-
zoaveis. O problema, com o novo sistema, édecidir, em pacientescujacefaéa
priméria piora em relagdo com outro transtorno, entre usar apenas o diag-
nostico primario ou adicionar também o diagnostico de uma cefaéa secun-
daria. Os seguintes fatores apdiam o uso de dois diagnésticos. uma relacdo
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temporal muito estreita, piora acentuada da cefaléa primaria, a existéncia de
outra evidéncia de que o outro transtorno pode agravar a cefaléia priméria da
maneira como foi observada e a remissao da cefaléia apOs cura ou remissao
do outro transtorno.

Naprimeiraedicdo daClassificagdo Internacional das Cefaléias, oscritérios
diagndsticos para cefal é as secundari as variavam e freglientemente eram pouco
informativos sobre as caracteristicas da cefaléia. Para essa segunda edicao foi
decidido padronizar e, sempre que possivel, fornecer mais caracteristicas da
cefaléa. Portanto, os critérios diagndsticos tém a seguinte disposi¢ao.

Critérios diagnosticos para cefaléias secundarias

A. Cefaléia com uma (ou mais) das seguintes caracteristicas (listadas)*? e
preenchendo os critérios C e D

B. Um outro transtorno reconhecidamente capaz de causar cefaléia

C. A cefaéiaocorre em estreitarelacdo temporal com outro transtorno e/ou
ha outra evidéncia de uma relagdo causal

D. A cefaléia sofre acentuada reducdo ou remite dentro de trés meses (ou
menos paraal gunstranstornos) apéstratamento bem-sucedido ou remisséo
espontanea do transtorno causador®

Notas

1. Para a maioria das cefaéas secundérias, as caracteristicas da dor sdo
insuficientemente descritas na literatura cientifica. Mesmo para aquelas em
que caracteristicas estdo bem descritas, h& poucos aspectos rel evantes
para o diagndstico. Portanto, o critério diagndstico A geralmente contribui
pouco para o estabel ecimento darelagdo causal. No entanto, oscritériosB, C
e D geramente estabelecem de forma eficaz a relagdo causal. Isto torna
possivel utilizar o critério A ndo apenas como uma caracteristica definida,
mastambém parainformar o maximo possivel sobreacefalé@aou paramostrar
qu&o pouco sabemos a seu respeito. E por isso que aformulagdo do critério
A agorapermiteamencdo deum grande nimero de caracteristicas. Esperamos
que isto estimule mais pesquisas sobre as caracteristicas das cefaéias
secundarias, de modo que eventuamente o critério A para muitas destas
cefaléias possa tornar-se mais claramente definido.

2. Senadase sabe sobre acefaléia, estabel ece-se* sem caracteristicastipicas
conhecidas’.

3. O critério D nem sempre pode ser apurado e alguns supostos disturbios
causadores ndo podem ser tratados ou ndo remitem espontaneamente.
Nesses casos, o critério D pode ser substituido por: “Outras causas ex-
cluidas por investigacao apropriada’.

Em muitos casos ndo € possivel um acompanhamento adequado, ou o
diagndstico precisa ser feito antes do tempo necessério para a remisséo. Na
maioria desses casos a cefaléia deve ser classificada como Cefaléia
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provavelmente atribuida a [ transtorno em questao]: umarelacéo definitiva
S0 pode ser estabel ecida com plenafidelidade umavez que o critério D tenha
sido preenchido. |sso vale especialmente nas situagcdes em que uma cefaléia
priméria preexistente é agravada por outra doenga. Por exemplo, a grande
mai oriados pacientes que preenche oscritériosparaa 1.5.1 Migranea cronica
esta em uso excessivo de medicacdo e melhorard apds cessar este uso
excessivo. A regra nesse caso, estando pendente a retirada do uso excessivo
de medicacao, é classificar de acordo com o subtipo de migrénea precedente
(freqlientemente 1.1 Migranea sem aura) mais 1.6.5 Provavel migranea
cronica mais 8.2.7 Provavel cefaléia por uso excessivo de medicacdo. Apos
aretirada da medicagdo em uso excessivo, se 0 paciente ndo melhorar dentro
dedoismeses, o critério D para 8.2 Cefaléia por uso excessivo de medicacéo
nao estara preenchido e esse diagnéstico deve entdo ser excluido em favor
de 1.5.1 Migrénea cronica. Umaregra similar se aplica a pacientes em uso
excessivo de medicagdo, mas que, por outro lado, preenchem os critérios
para 2.3 Cefaléia do tipo tensional cronica.

Namaioriados casos o critério D tem um tempo limite paraamelhorada
cefaléia apds a cura, remissao espontanea ou remogao da causa presumida.
Gera mente esse tempo é detrésmeses, mas ele émenor paraalgumas cefaléias
secundarias. Se a cefaléia persiste apés trés meses (ou um limite menor),
deve ser questionado se ela é realmente secundaria a causa presumida.
Cefal éias secundérias persistindo apds trés meses tém sido observadas muitas
vezes, mas a maioria ndo € de etiologia cientificamente comprovada. Tais
casos sdo incluidos no apéndice como Cefaléia cronica atribuida a [um
transtorno especifico].
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5. Cefaléaatribuidaatrauma cefalico e/ou cer vical

51 Cefaléia pds-traumatica aguda
5.1.1 Cefaléia pés-traumatica aguda atribuida a lesdo cefdlica
moderada ou grave
5.1.2 Cefaléia pés-traumética aguda atribuida a lesdo cefélicaleve
5.2 Cefaléia pés-traumética cronica
521 Cefaléiapos-traumatica cronicaatribuidaalesdo cefélica
moderada ou grave
522 Cefaéia pés-traumética cronica atribuida a lesdo cefdlicaleve
5.3 Cefaléia aguda atribuida a lesdo em chicotada
5.4 Cefaléia cronica atribuida a lesdo em chicotada
5.5 Cefaléia atribuida a hematoma intracraniano traumético
55.1 Cefaléia atribuida a hematoma epidural
55.2 Cefaléia atribuida a hematoma subdural
5.6 Cefaléia atribuida a outro trauma cefélico e/ou cervical
5.6.1 Cefaléia aguda atribuida a outro trauma cefélico e/ou cervical
5.6.2 Cefaléa cronica atribuida a outro trauma cefélico €/ou cervical
5.7 Cefaléia pos-craniotomia
5.7.1 Cefaléia aguda pés-craniotomia
5.7.2 Cefaléia cronica pds-craniotomia

ComentarioGeral

Cefaléia priméria, secundaria ou ambas?

Quando uma nova cefaléia ocorre pela primeira vez em estreita relagdo
temporal com um trauma conhecido, €la é classificada como uma cefaéia
secundéria atribuida ao trauma. Isso é valido também se a cefaléia tiver
caracteristica de migréanea, cefaléia do tipo tensional ou cefaléia em savas.
Quando uma cefal éaprimariapreexistente pioraem estreitarel agdo temporal
com um trauma, ha duas possibilidades e é necessério discernimento. O
paciente pode receber apenas o diagndstico da cefal éia primaria preexistente
ou pode receber esse diagndstico mais o da cefaéia atribuida ao trauma.
Fatores que apdiam o acréscimo do Ultimo diagndstico sdo: uma relagdo
temporal muito estreitacom o trauma, pioraacentuadadacefaléapreexistente,
evidéncia clara de que o tipo de trauma em questdo pode agravar a cefaléia
priméria e, finalmente, a melhora da cefal éia ap6s a recuperagéo do trauma.

Definida, provavel ou cronica?
Em muitos casos de cefaléia secundéria o diagnostico € definido apenas
quando ador desaparece ou melhorade formanotavel dentro deum intervalo
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de tempo especifico, apds um tratamento eficaz ou aremissao espontaneado
transtorno causador. Nesses casos, a relagdo temporal € uma parte essencial
da evidéncia de causa. 1sso ndo € o que acontece no caso de trauma, onde a
relacdo causal é estabelecida pelo inicio em estreita relagao temporal com o
trauma, emborasga suficientemente reconhecido que acefal éia, apos o trauma,
muitas vezes persiste. Quando isso ocorre, por exempl o, apds um traumati smo
craniano, diagnostica-se a 5.2 Cefaléia pds-traumatica cronica. Até que
haja decorrido tempo suficiente para a recuperacgéo, o diagnostico de 5.1
Cefaléia pos-traumatica aguda é definido, se os critérios forem preenchidos.
O mesmo se aplicaapds alesdo em chicotada. A opgéo diagndstica Provavel
cefaléia atribuida a trauma da cabeca e/ou pescogo inexiste.

Introducéo

A cefadéia é um sintoma que pode ocorrer apos lesdo na cabega, pescogco ou
cérebro. Freqlientemente acefal éaresultante detraumanacabecaé acompanhada
de outros sintomas, como vertigem, dificuldade de concentracao, irritabilidade,
alteracdo de persondidade e insbnia. Essa constelacdo de sintomas, em que a
cefaéa é 0 mais proeminente, € conhecida como sindrome pés-traumética.

Uma variedade de padrées de dor pode se seguir a um trauma cefalico e
pode simular cefaléias primérias — mais freqlientemente a cefaléia do tipo
tensional, em mais de 80% dos pacientes. Em alguns casos, uma migranea
tipicacom ou sem aurapode ser desencadeada, tendo jasido descritatambém
uma sindrome cefaléia em salva-simile em alguns pacientes.

E fécil estabelecer uma relagio entre uma cefaléia e um trauma ceféico ou
cervical quando estaapareceimediatamente ou nosprimeirosdiasapdso trauma.
Por outrolado édificil correlacionar acefal éiacom o traumaquando ador ocorre
semanas ou até meses apds o trauma, especialmente porque a maioria tem um
padréo de cefaléado tipo tensiond e a prevaléncia desse tipo de dor de cabega
napopulacdo é muito elevada. Tais cefa éias pos-trauméticasdeinicio tardio tém
sido descritas em relatos esporadicos, mas ndo em estudos de caso-controle.

Existem fatores de risco reconhecidos para um mau progndstico apés
lesdo cefdlicaou por chicotada. As mulherestém um risco maior paracefaléia
pés-traumatica, e 0 aumento dafaixa etaria estaassociado aumarecuperacao
mais lentaeincompleta. Os fatores mecénicos, como a posi¢do da cabegano
impacto — rodada ou inclinada— aumentam o risco de cefal éia apds o trauma.
A relacdo entre agravidade dalesdo e agravidade dasindrome pds-traumatica
ndo foi conclusivamente estabelecida. A maioria dos estudos sugere que a
cefaléia pés-traumatica é menos freqliente quando a lesdo cefdlica é mais
grave. Entretanto, arelacdo causal entre o trauma cefélico e/ou cervical e a
cefaléiaédificil de ser estabel ecida em alguns casos de trauma muito leve.

O papel doslitigios na persisténcia da cefaléaainda é discutido e alguns
estudos mostram uma reducdo da cefaléia em paises onde as vitimas de
acidentes ndo recebem indenizagdo. A 5.2 Cefaléla pos-traumética cronica e
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a 5.4 Cefaléia atribuida a leséo em chicotada cronica fazem parte
freglientemente da sindrome pés-trauméti ca, em que acomplexainter-relagéo
entre os fatores organicos e psicossociais é de dificil avaliagdo.

5.1 Cefaléiapos-traumaticaaguda

5.1.1 Cefaléia pos-traumatica aguda atribuida a lesdo cefélica
moderada ou grave

Critériosdiagn0sticos
A. Cefdéiasem caracteridticastipicas conhecidas, preenchendo oscritériosCeD
B. Trauma cefélico com pelo menos uma das seguintes caracteristicas:
perda de consciéncia por > 30 minutos
Escalade Comade Glasgow < 13
amnésia pés-traumética por > 48 horas
demonstracdo por imagem de lesdo traumatica encefdlica (hematoma
cerebral, hemorragia intracerebral e/ou subaracnéidea, contusdo
cerebral e/ou fraturade crénio)
C. A cefaéia aparece dentro de 7 dias ap0s o trauma cefdlico ou apds a
recuperacdo da consciéncia que se segue ao trauma cefélico
D. Uma ou outra dentre as seguintes situacoes:
1 acefaéiadesaparece dentro de 3 meses apds o trauma cefélico
2. acefaéa persiste porém ainda ndo se passaram 3 meses do trauma
cefdico

AwNpE

5.1.2 Cefaléia pos-traumatica aguda atribuida a lesdo cefélica
leve

Critérios diagnosticos

A. Cefaléasem caracteristicas tipicas conhecidas, preenchendo os critérios
CeD

B. Trauma cefélico com todas as seguintes caracteristicas:
1. sem perda de consciéncia ou perda de consciéncia por < 30 minutos
2. Escalade Comade Glasgow = 13
3. sinais e/ou sintomas diagndsticos de concussio

C. A cefaéiaaparece dentro de 7 dias apds o trauma cefélico

D. Uma ou outra dentre as seguintes situacoes:
1 acefaéiadesaparece dentro de 3 meses apds o trauma cefalico
2. acefdéaperssteporémandando sepassaramtrésmesesdotraumacefdico

Comentério
A lesdo cefdlicaleve pode originar um complexo sintomatico com alteraces
cognitivas, comportamentais e de consciéncia e um resultado na Escala de
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Coma de Glasgow = 13. Isso pode ocorrer com ou sem anormalidades no
exame neurolégico ou na investigagdo por neuroimagem (TC, RM), EEG,
potencia evocado, exame do LCR, teste de fungéo vestibular e testagem
neuropsicolégica. N&o ha evidéncia de que uma anormalidade em qual quer
desses métodos modifique o prognéstico ou contribua para o tratamento.
Esses métodos de investigagdo ndo devem ser considerados rotineiros para
pacientes com cefaléia pos-traumética. Devem ser cogitados caso a caso ou
com o propdsito de pesquisa.

5.2 Cefaléia pés-traumética cronica

Comentério

A cefdéia pos-traumética crénica é freqlientemente parte da sindrome pés-
traumética, que inclui uma variedade de sintomas, como disturbio do equi-
librio, déficit de concentracéo, diminuicdo da capacidade de trabalho, irrita-
bilidade, humor deprimido, disturbios do sono, etc. A relacéo entre sentencas
legaiseo perfil temporal dacefal éiapbs-trauméticacronicando estaclaramente
estabel ecida, mas € importante avaliar os pacientes cuidadosamente, os quais
podem estar smulando e/ou visando ganho secundério.

5.2.1 Cefaléia pés-traumética cronica atribuida a leséo
cefalica moderada ou grave

Critériosdiagnosticos
A. Cefadéasem caracterigticastipicas conhecidas, preenchendo oscritériosCeD
B. Trauma cefalico com pelo menos uma das seguintes caracteristicas:
1. perda de consciéncia por > 30 minutos
2. Escalade Comade Glasgow < 13
3. amnésia pos-traumética por > 48 horas
4. demonstragdo por exame de imagem de leso traumética encefélica
(hematoma cerebral, hemorragia intracerebral e/ou subaracnoidea,
contusdo cerebral e/ou fratura de crénio)
C. A cefaléia aparece dentro de 7 dias ap06s o trauma cefalico ou apds a
recuperacdo da consciéncia que se segue ao trauma cefélico
D. A cefaéiapersiste por > 3 meses apos o trauma cefalico

5.2.2 Cefaléia pés-traumatica crénicaatribuida alesdo cefélicaleve

Critérios diagnosticos

A. Cefaléiasem caracteristicas tipicas conhecidas, preenchendo os critérios
CeD
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B. Trauma cefdlico com pelo menos uma das seguintes caracteristicas:
1 sem perda de consciéncia ou perda de consciéncia por < 30 minutos
2. Escalade Comade Glasgow =13
3. sinais €/ou sintomas diagndsticos de concussao

C. A cefaléiadesenvolve-se dentro de 7 dias apds o trauma cefdlico

D. A cefaléaque persiste por > 3 meses apos trauma cefalico

Comentério

A lesdo cefdlica leve pode originar um complexo sintoméatico com ateracdes
cognitivas, comportamentais e de consciénciae um resultado naEscalade Coma
de Glasgow = 13. Isso pode ocorrer com ou sem anormalidades no exame
neuroldgico ou na investigacdo por neurcimagem (TC, RM), EEG, potencid
evocado, examedo L CR, teste defunc&o vestibular e testagem neuropsi col 6gica.
N&o h& evidéncia de que uma anormalidade em qualquer desses métodos
modifique o0 prognéstico ou contribua para o tratamento. Esses métodos de
investigacao ndo devem ser considerados rotineiros para pacientes com cefaéia
pos-traumaética. Devem ser cogitados caso acaso ou com o propdsito de pesquisa.

5.3 Cefaléia aguda atribuida a lesdo em chicotada

Critériosdiagnosticos

A. Cefdéiasem caracteridticastipicas conhecidas, preenchendo oscritériosCeD

B. Histéria de chicotada (movimento stbito e significativo de acel eragao/
desacel eracdo do pescogo) associada com o inicio da dor cervical

C. A cefaléiaaparece dentro de 7 dias ap6s alesdo em chicotada

D. Umadentre as duas situagOes seguintes:
1 acefaéiadesaparece dentro de 3 meses ap0ds a lesdo em chicotada
2 acefaéiapersiste porém aindando se passaram 3 meses dalesdo em

chicotada

Comentarios
O termo chicotada comumente refere-se a uma slbita aceleracdo e/ou desa
celeracdo do pescogo (namaioria dos casos devido a acidentes de transito). As
manifestacdes clinicas incluem sinais e sintomas rel acionados com 0 Pescogo,
assim como transtornos Sométicos extracervicais, sensitivos, comportamentals,
cognitivos e afetivos cujos modos de expressao e evolugdo podem variar ampla-
mente a0 longo do tempo. A cefaéia € muito comum nessa sindrome pés-
chicotada. A Forga Tarefa de Quebec em Distrbios Associados a Chicotada
(Quebec Task Force on Whiplash-Associated Disorders) propds uma classi-
ficac8o em cinco categorias que pode ser Util em estudos prospectivos.
Existem importantes diferencas naincidéncia da sindrome pés-chicotada
em paises diferentes, talvez relacionadas a expectativa por compensacao.
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5.4 Cefaléia cronica atribuida a lesio em chicotada

Critériosdiagnosticos

A. Cefdéasam caracteristicastipicas conhecidas, preenchendo oscritériosCeD

B. Histéria de chicotada (movimento stbito e significativo de acel eracéo/
desaceleracéo do pescoco) associada, no tempo, a dor cervical

C. A cefaléia desenvolve-se dentro de sete dias apds a chicotada

D. A cefaléiaque persiste por > 3 meses ap0s a chicotada

Comentério

Cefaléiapodslesdo em chicotada cronica é freqlientemente parte da sindrome
pés-traumatica. Nao haevidéncias claras de que um litigio subsequiente, com
sentenca pendente, estegja associado com o prolongamento da cefaléia. E
importante avaliar os pacientes cuidadosamente, que podem estar simulando
e/ou visando compensacéo.

5.5 Cefaléaatribuidaahematomaintracranianotraumatico

Classificadaem outrolocal

Cefaéiaatribuidaahemorragiaintracerebral e/ou subaracndideatraumaticaou
a hematoma intracerebral traumético € codificada como 5.1.1 Cefaéia pés-
traumédticaagudaatribuidaalesdo cefélicamoderadaou graveou 5.2.1 Cefadéia
pos-traumética cronica atribuida alesdo cefélicamoderada ou grave.

5.5.1 Cefaléia atribuida a hematoma epidural

Critériosdiagnosticos

A. Cefaléia de inicio agudo, sem outras caracteristicas tipicas conhecidas,
preenchendo os critérios C e D

B. Evidénciapor exame de neuroimagem de hematomaepidural

C. A cefadéiaaparece dentro de minutos até 24 horas apds o desenvolvimento
do hematoma

D. Uma dentre as duas situactes seguintes:
1 acefaéiadesaparece em até 3 meses ap0s a evacuacdo do hematoma
2. acefaéia persiste porém ainda ndo se passaram 3 meses desde a

evacuagdo do hematoma

Comentario

O hematoma epidural ocorre dentro de horas apds o trauma craniano, que
pode ser moderado. Esta sempre associado a sinais focais e a transtornos da
consciéncia. Requer cirurgiade emergéncia.
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5.5.2 Cefaléia atribuida a hematoma subdural

Critériosdiagnosticos

A. Cefaléia aguda ou progressiva, sem outras caracteristicas tipicas
conhecidas, preenchendo os critérios C e D

B. Evidénciapor exame de neuroimagem de hematomasubdural

C. A cefaléia aparece dentro de 24 a 72 horas apés 0 desenvolvimento do
hematoma

D. Uma dentre as duas situacfes seguintes:
1 acefaéadesaparece em até 3 meses apos a evacuagao do hematoma
2. a cefaléia persiste porém ainda ndo se passaram 3 meses desde a

evacuacgdo do hematoma

Comentarios
Os diferentes tipos de hematomas subdurais devem ser distinguidos de acordo
com o seu perfil tempora. Nos hematomas agudos e subagudos, que geralmente
ocorrem apos traumatismo de cabeca evidente, a cefaéia é freqlente (11% a
53%), mas é comumente mascarada por sinais focais e por transtornos da
consciéncia. Nos hematomas subdurais crénicos a cefaléia € mais freqliente
ainda(até81%) e, emboramoderada, pode ser o principa sintoma. O diagndstico
pode ser dificil porque o trauma de cabecaimplicado é freqlientementeftrivia e
podeter sido esquecido pel o paciente. O hematomasubdural crénico deve sempre
ser cogitado no paciente idoso com cefaléia progressiva, particularmente se
houver algum déficit cognitivo e/ou sinais focais leves.

Os hematomas subdurais bilaterais podem ser uma complicagéo da hipo-
tensdo liquorica. A cefaléia atribuida aisso é classificada agui. Nesses casos, a
cefal@aéiniciamentepostural e pode permanecer postural ou tornar-se continua.

5.6 Cefaléaatribuida a outro trauma cefalico e/ou cervical

5.6.1 Cefaléa aguda atribuida a outro trauma cefalico e/ou
cervical

Critériosdiagnosticos
A. Cefdéiasem caracteridticastipicas conhecidas, preenchendo oscritériosCeD
B. Evidénciade trauma cefalico e/ou cervical de um tipo ainda néo descrito
anteriormente
C. A cefdéiaaparece em estreitarelagéo temporal com o traumacefélico e/ou
cervical, e/ou existe outra evidéncia para estabel ecer essa relagéo causal
D. Umadentre as duas situagdes a seguir:
1 acefaéia desaparece dentro de 3 meses ap6s o trauma cefdlico e/ou
cervical
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2 acefaéia persiste porém ainda ndo se passaram 3 meses desde o
trauma cefalico e/ou cervical

5.6.2 Cefaléia crobnica atribuida a outro trauma cefalico e/ou
cervical

Critérios diagndésticos

A. Cefdéasem caracteristicastipicas conhecidas, preenchendo oscritériosCeD

B. Evidénciade trauma cefdlico e/ou cervical de um tipo aindando descrito
anteriormente

C. A cefaéiaaparece em estreita relagdo temporal com o trauma cefalico e/
ou cervical, e/ou existe outraevidénciapara estabel ecer essarel agéo causal

D. A cefaéiapersiste por > 3 meses ap0s 0 trauma cefélico e/ou cervical.

5.7 Cefaléia pos-craniotomia

5.7.1 Cefaléia aguda pés-craniotomia

Critériosdiagnésticos

A. Cefaléia de intensidade variavel, méxima na area da craniotomia,
preenchendo os critériosC e D

B. Craniotomia realizada por umaraz&o outra que ndo trauma cefalico!

C. A cefaéiaaparece dentro de 7 dias apds a craniotomia

D. Umadentre as duas situacdes seguintes:
1 acefaéiadesaparece em até 3 meses apos a craniotomia
2. acefaéiapersiste, porém ndo se passaram 3 meses da craniotomia

Nota
1. Quando acraniotomiaocorreu devido atrauma cefdico, codificar como 5.1.1
Cefdéa pds-traumética aguda atribuida a lesfo ceféica moderada ou grave.

5.7.2 Cefaléia cr bnica pos-craniotomia

Critérios diagnésticos

A. Cefaléia de intensidade varidvel, méxima na area da craniotomia,
preenchendo os critériosC e D

B. Craniotomia realizada por umaraz&o outra que ndo trauma cefalico!

C. A cefaéiaaparece dentro de 7 dias apds a craniotomia

D. A cefaéia persiste por > 3 meses apés a craniotomia.

Nota
1. Quando a craniotomia ocorreu devido atrauma cefélico codificar como 5.1.1
Cefaéia pds-traumética aguda atribuida a lesdo cefdlica moderada ou grave.
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Comentérios

A cefaléia pds-operatériaimediata pode ocorrer em até 80% dos pacientes apds
acraniotomia, mas, na maioria dos pacientes, melhora em até sete dias. Menos
de um quarto dos pacientes desenvol ve cefal € a pers stente (superior atrés meses)
relacionada ao procedimento cirdrgico. Os procedimentos na fossa posterior,
especialmente as craniotomias suboccipitais realizadas para neurinomas do
aclstico, S8 mais comumente associadas a cefal éia pds-craniotomia.

A patogénese da cefaléia cronica pos-craniotomia é obscura, mas pode
envolver inflamagao meningea, encarceramento de nervo, adesdo de misculo
a dura-méter ou outros mecanismos. Modificagdes no procedimento opera-
torio, incluindo o uso de cranioplastia osteoplastica, podem levar areducéo
daincidéncia de cefaléia pds-craniotomia, por prevenir a adesdo dafasciae
do musculo a dura-méter subjacente.
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6. Cefaléiaatribuidaadoencavascular cranianaou cervical

6.1 Cefaléiaatribuida a acidente vascular cerebral isquémico ou
ataque isquémico transitorio
6.1.1 Cefaléiaatribuidaaacidente vascular cerebral isquémico
(infarto cerebral)
6.1.2 Cefaéiaatribuida a ataque isquémico transitorio (AIT)
6.2 Cefaléiaatribuidaahemorragiaintracranianando-traumatica
6.2.1 Cefaléiaatribuidaahemorragiaintracerebral
6.2.2 Cefaléiaatribuidaahemorragiasubaracnéidea (HSA)
6.3 Cefaléaatribuidaamalformacdo vascular ndo-rota
6.3.1 Cefaléiaatribuidaaaneurismasacular
6.3.2 Cefaléiaatribuidaamalformagéo arteriovenosa (MAV)
6.3.3 Cefaléiaatribuida afistula arteriovenosa dural
6.3.4 Cefaléiaatribuidaaangiomacavernoso
6.3.5 Cefaléaatribuidaaangiomatose encéfal o-trigeminal ou
leptomeningea (sindrome de Sturge-Weber)
6.4 Cefaléiaatribuidaaarterite
6.4.1 Cefaéiaatribuida a arterite de células gigantes (ACG)
6.4.2 Cefaléiaatribuidaaangiite priméria do sistema nervoso
central (SNC)
6.4.3 Cefaléiaatribuidaaangiite secundariado sistema nervoso
central (SNC)
6.5 Dor da artéria carétida ou vertebral
6.5.1 Cefaléiaoudor cervical oufacial atribuidaadisseccéo arterial
6.5.2 Cefaléia pés-endarterectomia
6.5.3 Cefaléiadaangioplastiacarotidea
6.5.4 Cefaéiaatribuida a procedimentos endovascul ares
intracranianos
6.5.5 Cefdéiadaangiografia
6.6 Cefaléiaatribuida a trombose venosa cerebral (TVC)
6.7 Cefaléia atribuida a outro transtorno vascular intracraniano
6.7.1 Arteriopatia cerebral autossdmica dominante com infartos
subcorticais e leucoencefal opatia (CADASIL)
6.7.2 Encefalopatia mitocondrial, acidose lética e episodios
semel hantes a acidente vascul ar encefalico (MELAS)
6.7.3 Cefaléiaatribuida a angiopatia benigna do sistema nervoso
central
6.7.4 Cefaléia atribuida a apoplexia pituitéria

ComentarioGeral

Cefaléia primaria, secundaria ou ambas?

Quando umanova cefaléaocorre pelaprimeiravez em estreitarelacéo tem-
poral com um transtorno vascular, elaé classificadacomo umacefal éiasecun-
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déria atribuida a esse transtorno vascular. Isto também é verdadeiro se a
cefa éiatem as caracteristicasde migranea, cefaléadotipo tensional ou cefaéia
em salvas.

Quando umacefal éaprimériapreexistente pioraemrelagéo temporal estreita
com um transtorno vascular, existem duas possibilidades, e é necessario
discernimento. O paciente pode receber somente o diagnostico da cefaléa
primaria preexistente ou pode receber esse diagndstico mais o da cefaéa
atribuida ao transtorno vascular. Os fatores que apdiam o acréscimo do Ultimo
diagnostico sdo: uma relagdo temporal muito estreita com o transtorno vas-
cular; acentuada piora da cefaléia preexistente; evidéncia clara de que o
transtorno é capaz de agravar a cefaléa primaria; e, finamente, amelhorada
cefaléia apds a fase aguda do transtorno vascular.

Definida, provavel ou crénica?

Um diagnéstico de Cefaléia atribuida a doenca vascular geralmente setorna
definido apenas quando a cefal éla desaparece ou melhora significativamente
dentro de um periodo de tempo especificado apds o seu inicio ou apés afase
aguda do transtorno. Quando este n&o é o caso, ou antes que o tempo especi -
ficado hajadecorrido, um diagnéstico de Provavel cefaléia atribuida a doenca
vascular é geralmente aplicado.

Quando a cefaléia ndo desaparece nem melhora significativamente apos
trés meses, a alternativa é o diagnéstico de A6.8 Cefaléia cronica pos-
distirbio vascular que é descrita apenas no Apéndice, ja que tais cefaéias
tém sido insuficientemente documentadas, e mais estudos sd0 necessarios
para se estabel ecer melhores critérios para uma relagéo causal.

Introducao

O diagndstico de cefaléia e a sualigacdo causal € facil namaioria das alte-
racOes vascul ares listadas adiante, porque a cefal éia se apresentaagudamente
e associada a sinais neurol 4gicos e também porgue se remite rapidamente. A
relacdo temporal estreitaentre acefaléiae ossinais neurol gicos &, portanto,
crucial para se estabelecer arelacdo causal.

Em muitas dessas doencas, como o acidente vascul ar isquémico ou hemor-
régico, a cefaléia é obscurecida por sinais neurolégicos focais e/ou por
transtornos da consciéncia. Em outras, como a hemorragia subaracnoidea, a
cefaléia costuma ser 0 sintoma mais proeminente. Em outras condicdes que
podem causar tanto cefaléia quanto acidente vascular cerebral, tais como
disseccOes, trombose venosa cerebral, arterite de células gigantes e aangiite
do sistema nervoso central, a cefaléia é freqlientemente um sintoma inicial
de alerta. E, portanto, crucial o reconhecimento da associagio da cefaléia
com tais transtornos no sentido de diagnosticar corretamente a doenca vas-
cular subjacente e iniciar o tratamento apropriado prontamente, prevenindo
conseqiiéncias neuroldgicas potencialmente graves.
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Todas estas condic¢Ges podem ocorrer em pacientes com historico prévio
de cefaléia priméria de qualquer tipo. Um indicio que sugere uma condicao
vascular subjacente € o inicio, geralmente stbito, de uma nova cefaléia, até
entdo ndo experimentada pel o paciente. Sempre queisso ocorra, umacondi¢do
vascular deve ser investigada com urgéncia.

Para todas as doencas vasculares listadas aqui, 0s critérios diagndsticos
incluem, sempre que possivel:

A. Cefaléia com uma (ou mais) das caracteristicas citadas (se alguma for

conhecida) e que preencha os critérios C e D
B. Critérios diagndsticos maiores da doenca vascul ar
C. Relagdotempora e/ou outraevidénciade relacéo causal com adoencavascular
D. Melhoraou desaparecimento da cefal éiadentro de um periodo definido de

tempo® apds o seu inicio, ou apods a doencga vascular ter-se remitido, ou

ap0s sua fase aguda.

Nota

1 Paraacefaéiaatribuidaaalgumas doencas vasculares, ndo hareferéncia
ao critério D porgue ndo ha informacdes suficientes para se estabel ecer
qualquer limite detempo paraamelhoraou o desaparecimento dacefaléia.

6.1 Cefaléia atribuida a acidente vascular cerebral isquémico
ou ataqueisquémico transitério

6.1.1 Cefaléia atribuida a acidente vascular cerebral
isquémico (infarto cerebral)

Critériosdiagnosticos

A. Qualquer cefaléanova aguda preenchendo o critério C

B. Sinais neurol6gicos e/ou evidéncia por neuroimagem de um acidente
vascular isgquémico recente

C. A cefal éiaaparece s multaneamente com ou em rel agao temporal estreitacom
sinais ou outra evidéncia de um acidente vascular cerebral isquémico

Comentarios

A cefaléiado acidente vascul ar cerebral isquémico é acompanhadapor sinais
neurol égicosfocais e/ou alteracbes da consciéncia, em geral permitindo fécil
diferenciacfo das cefal éias primérias. E geralmente de moderadaintensidade
sem caracteristicas especificas.

A cefaléia acompanha o acidente vascular isquémico em 17% a 34% dos
casos, € mais freqliente nos acidentes vasculares do territério basilar do que
do carotideo. E de pouco valor prético no estabelecimento do diagndstico
etiol égico do acidente vascul ar, exceto pelo fato de que acefa éiaéraramente
associada a infartos lacunares e extremamente comum na dissecgéo arterial.
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6.1.2 Cefaléia atribuida a ataque isquémico transitério (AIT)

Critériosdiagnésticos

A. Qualquer cefaléia nova aguda que preenchaos critérios C e D

B. Déficit neuroldgico focal de origem isquémicadurando < 24 horas
C. A cefdéaaparece simultaneamente com o inicio do déficit focal

D. A cefaéadesaparece dentro de 24 horas.

Comentério

EmborasgamaisfreqiientenosAl T do territério basilar do que nosdo territorio
carotideo, a cefaléia raramente € um sintoma proeminente de um AIT. O
diagnostico diferencia entreumAlT com cefaléiae umacrise demigraneacom
aura pode ser particularmente dificil. A forma de instalagcéo € fundamental: o
déficit focal étipicamentesibitoemumAIT emaisfreqgiientemente progressivo
na migranea com aura. Além disso, os fendbmenos positivos (p.ex., escotoma
cintilante) s8o muito maiscomunsnaaurade migraneado queno Al T, enquanto
sintomas negativos sdo mais freqlientes no Al T.

6.2 Cefaléiaatribuidaahemorragiaintracraniananao-
traumatica

Classificadaem outrolocal
A cefaéia atribuida a hemorragia intracerebral e/ou subaracnéidea ou a
hematoma intracerebral traumatico € codificada como 5.1.1 Cefaléa pos-
trauméticaagudaatribuidaalesdo cefélicamoderadaou graveou 5.2.1 Cefa-
|éia pds-traumatica cronica atribuida a lesdo cefdlica moderada ou grave.

A cefaléiaatribuidaahematomaepidural traumético é codificadacomo5.5.1
Cefal@aatribuidaahematomaepidural; cefal éiaatribuidaahematomasubdural
trauméti co é codificadacomo 5.5.2 Cefal éaatribuidaahematomasubdural.

6.2.1 Cefaléia atribuida a hemorragia intracerebral

Critériosdiagnésticos

A. Qualquer cefaléia nova aguda preenchendo o critério C

B. Sinaisneuroldgicosou evidénciapor neuroimagem de hemorragiaintrace-
rebral ndo-traumética recente

C. A cefaéiaaparece simultaneamente ou em relacdo temporal muito estreita
com umahemorragiaintracerebral.

Comentarios
Devido a0 uso, o termo intracerebral neste contexto inclui intracerebelar.

A cefaléa é mais fregliente e mais intensa no acidente vascular cerebral
hemorrégico do que no isquémico. Geralmente é obscurecida por déficitsfocais
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ou coma, mas pode também ser 0 Sintoma precoce mais proeminente da hemor-
ragia cerebelar, aqua pode requerer descompressao cirdrgica de emergéncia.

A 6.2.1 Cefaéa atribuida a hemorragia intracerebral € mais fregiente-
mente devida a sangramento subaracnéideo associado e a compressao local
do que ahipertensdo intracraniana. Pode, ocasionalmente, apresentar-se como
cefaléiatrovoada.

6.2.2 Cefaléia atribuida a hemorragia subaracnéidea (HSA)

Critériosdiagn0sticos

A. Cefaléaintensade inicio stbito preenchendo os critérios C e D

B. Evidénciadehemorragiasubaracnéideando-traumati capor neuroimagem
(TCouRM T2 ou flair) ou LCR, com ou sem outros sinais clinicos

C. A cefaéiaaparece simultaneamente com a hemorragia

D. A cefaéia desaparece dentro de um més

Comentérios

A hemorragia subaracnéidea €, sem dlvida, a causa mais comum de cefaéa
intensa e incapacitante deinicio stbito (cefaléatrovoada) e continua sendo uma
condicdo grave (50% dos pacientes morrem apos uma HSA, freglientemente
antes de chegar ao hospital, e 50% dos sobreviventes ficam incapacitados).

Excluindo-se o trauma, 80% dos casos resultam daruptura de aneurismas
saculares.

A cefadléiada HSA é freglientemente unilateral no seu inicio e acompa-
nhada por ndusea, vomitos, transtornos da consciéncia, rigidez de nuca e,
menosfreqlientemente, por febre e arritmiacardiaca. Contudo, pode ser menos
intensa e sem outros sinais associados. O inicio abrupto € a caracteristica
mais importante. Todo paciente com cefal éiade inicio subito ou cefaléiaem
trovoada deve ser avaliado para HSA. O diagndstico é confirmado por TC
sem contraste ou RM (seguiéncias em flair) que possuem uma sensibilidade
maior que 90% nas primeiras 24 horas. Se 0 exame de imagem for negativo,
duvidoso ou tecnicamente inadequado, uma puncdo lombar deve ser feita.

A hemorragia subaracn6idea € uma emergéncia neurocirurgica.

6.3 Cefaléia atribuida a malformacéo vascular néao-rota

Classificada em outro local

Cefaléia atribuida a malformag&o vascular rota é codificada como 6.2.1
Cefaléia atribuida a hemorragia intracerebral ou 6.2.2 Cefaléia atribuida a
hemorragia subaracnéidea
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6.3.1 Cefaléa atribuida a aneurisma sacular

Critériosdiagnésticos

A. Quaquer cefaléianovaagudaincluindo acefal éiatrovoadae/ou aparalisia
dolorosa do terceiro nervo craniano preenchendo os critérios C e D
Evidéncia através de neuroimagem de aneurisma sacular

Ha evidéncia de que o aneurisma sacular sgja a causa da cefaléia

. A cefaléia desaparece em 72 horas

Excluidas, através deinvestigacéo apropriada, ahemorragiasubaracndidea,
ahemorragiaintracerebral ou outra causade cefaléia

moow

Comentérios
A cefaéaérelatadapor aproximadamente 18% dos pacientes com aneurisma
cerebral ndo-roto.

Em geral, ndo apresenta caracteristicas especificas, mas a cefaléia tro-
voada ocorre antes de uma HSA por aneurisma em 50% dos pacientes.
Emboraa cefal éiatrovoada possa ocorrer naauséncia de malformagéo vas-
cular, tais malformagdes devem ser investigadas através de métodos néo-
invasivos apropriados (angioRM ou angioTC) e, em casos duvidosos, por
angiografia convencional. Uma variedade cléssica de “cefaléia sentinela’
(sinalizando rupturaiminente ou aumento progressivo) é umaparalisiaaguda
do terceiro nervo craniano com dor retrorbitaria e dilatagdo pupilar, indi-
cando um aneurismadaartéria cerebral comunicante posterior ou daporgdo
final da carétida.

6.3.2 Cefaléia atribuida a malformacéo arteriovenosa (MAV)

Critérios diagnosticos

. Qualquer cefaléia nova aguda preenchendo os critérios C e D

Evidéncia através de neuroimagem de malformacao arteriovenosa
Evidéncia de que a malformacéo arteriovenosa causa a cefaléia

. A cefaléia desaparece dentro de 72 horas

Excluidas, através de investigacdo apropriada, a hemorragia
subaracndidea, a hemorragia intracerebral ou outra causa de cefaléia

moow>

Comentérios

Alguns casos tém sido relatados que ressaltam a associagdo de MAV com
umavariedade de cefal éias como acefaléiaem salvas, ahemicraniaparoxistica
cronica (HPC) e a SUNCT (cefaléia de curta duracgéo, unilateral, neuralgi-
forme, com hiperemia conjuntival e lacrimejamento), mas tais casos apre-
sentam caracteristicas atipicas. Nao ha evidéncia de relagdo entre as MAV
e tais cefaléias quando elas sdo tipicas.
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A migranea com aura tem sido relatada em até 58% das mulheres com
MAV. Um forte argumento em favor de umarelagdo causal éaintensacorre-
lagdo entre o lado da cefaléia ou da aura e o lado da MAV. H& portanto uma
forte sugestdo de que a MAV possa causar crises de migrénea com aura
(migréneasintomatica). Apesar disso, em grandes sériesde MAV, amigranea
como quadro inicial érara, sendo menos comum gque ahemorragia, epilepsia
ou déficits focais.

6.3.3 Cefaléia atribuida a fistula arteriovenosa dural

Critériosdiagnosticos

Qualquer cefaléia nova aguda preenchendo o critério C

Evidéncia através de neuroimagem de fistula arteriovenosa dura
Evidéncia de que afistula causa a cefaléa

Excluidas, através de investigagdo apropriada, a hemorragia
subaracndidea, a hemorragia intracerebral ou outra causa de cefaléia

o>

Comentério

Faltam estudos dedicados a cefaléia e fistulas arteriovenosas durais. Um
zumbido pul sétil e doloroso pode ser um sintomainicial, assim como acefaléa
com outros sinai s de hipertensdo i ntracrani ana devida a diminuicdo do retorno
Venoso g, asvezes, atrombose venosa. Asfistulas carotideo-cavernosas podem
se agpresentar como oftalmoplegia dolorosa.

6.3.4 Cefaléia atribuida a angioma caver noso

Codificada em outro local

A cefaléia atribuida a hemorragia cerebral ou a convulsdo secundéria a
angioma cavernoso é codificadacomo 6.2.1 Cefal éia atribuida a hemorragia
intracerebral ou 7.6 Cefaléia atribuida a crise epiléptica

Critérios diagnosticos

Qualquer cefaléia nova aguda preenchendo o critério C

Evidéncia através de neuroimagem de angioma cavernoso

Hé evidéncia de que o angioma cavernoso seja a causa da cefaléia
Excluidas, através de investigacao apropriada, a hemorragia
subaracndidea, a hemorragia intracerebral ou outra causa de cefaléia

OOow>»

Comentério

Angiomas cavernosos sf0 cada vez mais reconhecidos por RM. N&o ha estudo
relevante voltado a cefaléia associada com estas maformacdes. A cefaéa é
comumente relatada como conseqgliéncia de hemorragia cerebral ou de crises
convulsivas devidas ao angioma cavernoso; e devem ser codificadas como tais.
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6.3.5 Cefaléia atribuida a angiomatose encéfalo-trigeminal ou
leptomeningea (Sindrome de Sturge-Weber)

Critériosdiagnésticos

A. Qualquer cefaléia nova aguda preenchendo o critério C

B. Angiomafacial, crises epilépticas ou evidéncia através de neuroimagem
de angioma meningeo ipsilateral ao angiomafacial

C. Haevidénciade que os angiomas sejam a causa da cefaléia

D. Outras causas de cefaléia excluidas por investigacéo apropriada

Comentério

A cefaléia é freqlientemente relatada nesta condi¢éo, mas insuficientemente
documentada. Casosisolados sugerem que aangiomatose encéfal o-trigeminal
ou leptomeningea pode ser causa de migranea sintomética, particularmente
de crises de migrénea com aura prolongada (possivel mente rel acionadas com
oligoemia crénica).

6.4 Cefaléia atribuida a arterite

6.4.1 Cefaléia atribuida a arterite de células gigantes (ACG)

Termos previamente utilizados
Arterite temporal, doenca de Horton.

Critérios diagnésticos
A. Qualquer cefaléia nova persistente preenchendo os critérios C e D
B. Ao menos um dos seguintes:
1. artériatempora edemaciada e dolorosa, com velocidade de hemos-
sedimentacdo (VHS) e/ou proteina C reativa (PCR) elevadas
2. bidpsiadaartériatemporal demonstrando arterite de células gigantes
C. A cefaé@aaparece em relagdo temporal estreitacom outrossinais e sinto-
mas de arterite de células gigantes.
D. A cefaléia desaparece ou apresenta grande melhora dentro de trés dias
apos o inicio do tratamento com corticosteréides em altas doses.

Comentérios

De todas as arterites e doencas vasculares do colageno, a arterite de células

gigantes € adoencamais claramente associada com cefaléia (o que sedeve a

inflamacdo das artérias da cabeca, principalmente os ramos da artéria

carGtida externa). Os pontos seguintes devem ser salientados:

m A variabilidade nas caracteristicas da cefaléia e outros sintomas asso-
ciadosdeACG (polimialgiareumética, claudicacdo damandibul@) étamanha
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que qualquer cefaléia recente e persistente em um paciente acima de 60
anos deve sugerir ACG e levar ainvestigacéo diagnostica apropriada;

m  Crises recentes e repetidas de amaurose fugaz associadas a cefaléia sdo
muito sugestivas de ACG e necessitam de investigacdo imediata;

m O maior risco é o deamaurose devido aneurite Opticaisguémicaanterior,
que pode ser evitada pela administracéo imediata de corticosteroides;

m O intervalo de tempo entre a perda visual em um olho e no outro é
geralmente menor que uma semana;

m  Existe também risco de eventos isquémicos cerebrais e deméncia;

m  No exame histopatol 4gico, a artériatemporal pode apresentar-se normal
em algumas areas (lesdes segmentadas) indicando anecessidade de cortes
seriados;

m O duplex-scan da artéria tempora pode visualizar o espessamento da
parede arterial (como um halo em cortes axiais) e pode ajudar a escol her
o local pararealizagdo da bidpsia.

6.4.2 Cefaléia atribuida a angiite priméria do sistema nervoso
central (SNC)

Termos previamente utilizados
Angiite isolada do SNC, angiite granulomatosa do SNC.

Critérios diagnosticos

A. Qualquer cefaléianova e persistente preenchendo os critérios D e E

B. Sinaisencefdicosdequalquer tipo (p.ex., acidentevascular cerebral, crises
epilépticas, transtornos cognitivos ou da consciéncia)

C. Angiite do SNC comprovada por biépsia cerebral ou meningea, ou
suspeitada em sinais angiograficos, na auséncia de arterite sistémica

D. A cefaéiaaparece em relacéo temporal estreitacom ossinais encefélicos

E. A cefaléiadesaparece dentro de um mésapds o inicio de tratamento com
corticosterdides e/ou imunossupressor

Comentarios
A cefaéia é o sintoma dominante na angiite do SNC (priméria ou secundaria).
Estapresente em 50% a80% dos casos, conforme o método diagndstico utilizado,
angiografia e histologia, respectivamente. Ainda assm, ndo tem caracteristicas
especificasetem poucadutilidade diagndstica, até que se apresentem outrossinals,
como déficitsfocals, crises epilépticas, transtornos da consciéncia ou cogniGao.
No entanto, a auséncia smultanea de cefaléia e pleocitose liquérica torna o
diagnéstico de angiite do SNC improvavel.

A patogénese da cefaléia € multifatorial: inflamag&o, acidente vascular
encefdlico (isquémico ou hemorragico), aumento da pressdo intracraniana
elou HSA.
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O €feito do tratamento € bem menos dramético do que na 6.4.1 Cefaléia
atribuida a arterite de células gigantes. A angiite primaria do SNC compro-
vada histol ogicamente é uma condicdo grave e ndo infreqlientemente letal.

6.4.3 Cefaléia atribuida a angiite secundaria do sistema
nervoso central (SNC)

Critériosdiagnésticos

A. Qualquer cefaléianova e persistente preenchendo os critériosD e E

B. Sinais encefdlicos de qualquer tipo (p.ex., acidente vascular encefdlico,
crises epilépticas, transtornos cognitivos ou de consciéncia)

C. Evidénciadearterite sisttmica

D. A cefaéiaaparece em relacéo temporal estreitacom ossinaisencefélicos

E A cefaéia melhora dentro de um més apds inicio de tratamento com
corticosteréide e/ou imunossupressor

Comentarios
A cefa@aé o sintomadominante naangiite do SNC (primériaou secundaria).
Esta presente em 50% a 80% dos casos, conforme o0 método diagndstico
utilizado, angiografiae histologia, respectivamente. Aindaassim, elanédo tem
caracteristicas especificas, sendo de pouco valor diagnoéstico, até que se
apresentem outros sinais como déficits focais, crises epilépticas, transtornos
daconsciénciaou cognicdo. A ausénciaconcomitante de cefal éiae pleocitose
liqudricatorna o diagndstico de angiite do SNC improvéavel.
Existem duas dificuldades:
1 diagnosticar angiite do SNC em um paciente que sabidamente apresenta
uma das muitas condicfes que podem causar angiite;
2. identificar a condi¢do subjacente (inflamatoria, infecciosa, neoplésica,
téxica) em um paciente apresentando angiite do SNC.
A patogénese da cefaléia é multifatorial: inflamag&o, acidente vascular
encefdlico (isquémico ou hemorrégico), aumento da pressdo intracraniana e/
ou hemorragia subaracnéidea.

6.5 Dor da artéria car6tida ou vertebral

6.5.1 Cefaléia ou dor facial ou cervical atribuida a disseccdo
arterial

Critérios diagnésticos

A. Qualquer cefdéia, dor facia ou dor cervical novas, deinicio agudo, com ou
sem outros sintomas ou sinais neurol dgicos que preenchem oscritériosCeD

B. Dissec¢do demonstrada por investigagéo vascular €/ou de neuroimagem
apropriada
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C. A dor aparece em relacdo temporal estreitae no mesmo lado da disseccao
D. A dor desaparece dentro de um més

Comentarios

A cefaléiacom ou sem dor cervical pode ser a Uinica manifestacdo da disseccéo
arterid cervical. Este € sem divida, 0 sintomamais freqiiente (55% a 100% dos
casos) e étambém o sintomainaugural mais comum (33% a86% dos casos).

A cefaléiaeasdoresfacia ecervica sfo usualmente unilaterais (ipsilateral a
dissecgao), intensae pers stente (por umameédiade quatro dias). Ndo ha, contudo,
padréo especifico e pode, muitas vezes, ser bastante enganosa, smulando outras
cefdéas como a da migranea, cefadéia em savas, cefaéiatrovoada primariae
HSA (particularmente porque a disseccéo arteria vertebral pode se apresentar
com HSA). Sinais associados como os deisquemiaretinianaou cerebra esinais
locaissto freglientes. Umasindrome de Horner dol orosaou um zumbido doloroso,
de inicio slbito, sfo altamente sugestivos de disseccdo carotidea.

A cefaléiageralmente precede o inicio dos sinais deisquemiae, portanto,
requer diagndstico e tratamento precoces. O diagndstico € baseado no duplex
scan, RM, angioRM, e/ou TC helicoidal, e em casos duvidosos, naangiografia
convencional.

Vérios destes métodos diagnosticos podem ser necessarios, uma vez que
quaisquer deles podem ser normais. N&o ha estudos randomizados sobre o
tratamento, mas hdum consenso em favor da utilizac&o daheparinaseguidade
varfarina por trés a seis meses, de acordo com o nivel de recuperaggo arterial.

6.5.2 Cefaléia pbs-endarterectomia

Critériosdiagn0sticos

A. Cefaléaaguda com uma das seguintes caracteristicas e preenchendo os
critériosCeD:
1. dor difusaefraca
2. dor unilateral semelhante acefaléiaem salvas, ocorrendo umaou duas

vezes ao dia, naforma de crises com duracéo de duas a trés horas

3. dor unilateral pulsétil de forte intensidade

B. Uma endarterectomia de carétida foi realizada

C. A cefaléia aparece dentro de uma semana apoés cirurgia, na auséncia de
disseccéo

D. A cefaléia desaparece dentro de um més apds a cirurgia

Comentério

Trés subformas de cefaléa foram descritas apds endarterectomia. A mais
frequiente (até 60% dos casos) € umacefaéadifusa, fracaeisolada, que ocorre
nos primeiros dias apos cirurgia. E uma condico benigna e autolimitada. O
segundo tipo (relatado em até 38% dos casos) € uma cefaéia unilateral,
semelhante a cefaléia em salvas, com duragéo de duas a trés horas, ocorrendo
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umaou duasvezes ao dia, desaparecendo em cercade duas semanas. O terceiro
tipo é parte dararasindrome de hiperperfusdo, com umador unilateral pul il
edeforteintensidade, ocorrendo apdsum intervalo detrésdiasapdsacirurgia
FregUentemente precede o aumento da pressdo arterial e o inicio de crises
epilépticas ou déficits neurolégicos por volta do sétimo dia. Requer-se um
tratamento urgente, umavez que estes sintomas podem ser 0 prendincio deuma
hemorragia cerebral.

6.5.3 Cefaléia da angioplastia carotidea

Critériosdiagnosticos

A. Qualquer cefaléia nova aguda preenchendo os critérios C e D

B. Umaangioplastia extra ou intracraniana foi realizada

C. A cefaléia aparece durante a angioplastia ou dentro de uma semana da
suarealizac8o, na auséncia de dissec¢éo

D. A cefaéadesaparece dentro de um més

Comentérios
Atualmente estdo sendo realizados estudos randomizados comparando a
angioplastia percuténea transluminal (APT) e stenting versus a cirurgia. As
informacBes sobre cefal éia ainda sfo escassas e a cefal éia ndo € mencionada
em grandes séries de APT carotidea. Em uma pequena série de 53 pacientes,
ador cervical ocorreu em 51% e a cefaléiaem 33%, durante ainsuflacéo do
bal &0, desaparecendo dentro de segundos ap0s 0 esvaziamento do mesmo.
A cefaléa como parte de uma sindrome de hiperperfuséo (ver 6.5.2
Cefaléia pos-endarterectomia) tem sido relatada apés APT de cardtida.

6.5.4 Cefaléia atribuida a procedimentos endovasculares
intracranianos

Critérios diagnoésticos

A. Cefadéia unilateral localizada de forte intensidade e de inicio subito e
preenchendo os critérios C e D

B. Uma angioplastia ou embolizago intracraniana foi realizada

C. A cefaléa aparece segundos ap6s o procedimento

D. A cefaléiadesaparece em até 24 horas apds o término do procedimento

Comentério

Umasubforma muito especifica de cefaléiatem sido relatada apés ainflacéo
do baldo ou embolizagso de uma MAV ou aneurisma. E uma dor de forte
intensidade e inicio subito localizada em areas especificas de acordo com a
artéria envolvida, ocorrendo dentro de segundos ap6s o procedimento e
desaparecendo rapidamente.
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6.5.5 Cefaléia da angiografia

Critériosdiagndsticos

A. Cefaléa aguda com uma das seguintes caracteristicas e preenchendo os
critériosCeD:
1. cefadé@aintensa, difusae em queimacdo
2. cefaléia, em um paciente com migranea, com as caracteristicasclinicas

de migranea

B. Umaangiografiaintra-arterial de carétida ou vertebral foi realizada

C. A cefadéia aparece durante a angiografia.

D. A cefaéiadesaparece em 72 horas

Comentério

A injecéo de contrasteintracarotidea ou intravertebral induz umacefaléia
difusa e de forte intensidade, com sensacéo de queimagéo, que se resolve
espontaneamente. A injeg&o pode também desencadear umacrise de migréanea,
emindividuo com migranea, que deve ser classificadatanto como 1. Migranea
(como o subtipo apropriado) quanto 6.5.5 Cefaléia da angiografia.

6.6 Cefaléia atribuida a trombose venosa cerebral (TVC)

Critérios diagnosticos

A. Qualquer cefaléianova, com ou sem sinais neurol gicos, preenchendo os
critériosCeD

B. Evidéncia através de neuroimagem de trombose venosa cerebral

C. A cefaléia (e os sinais neurol égicos, se presentes) aparecem em relacéo
temporal estreitacomaTVC

D. A cefaéia desaparece dentro de um més ap0s tratamento apropriado

Comentarios
A cefaléia é, sem davida, o sintoma mais fregiiente de TV C (presente em
80%—90% dos casos) e étambém o sintomainicia maisfreqiente. N&o apre-
senta caracteristicas especificas. Mais comumente é difusa, progressiva, de
forte intensidade e associada a outros sinais de hipertensdo intracraniana.
Pode ser também unilateral e stbita, as vezes confundindo, e mimetizando
migranea, cefaléiatrovoada, hipotensio liquérica ou HSA (daqual pode ser
também a causa). A cefal éia pode ser a Unica manifestagdo de TVC, masem
mais de 90% dos casos é associada a sinais focais (déficits neurol 6gicos ou
crises epilépticas) e/ou sinais de hipertensdo intracraniana, encefalopatia
subaguda ou sindrome do seio cavernoso.

Dada a auséncia de caracteristicas especificas, qualquer cefaléiarecentee
persistente deve levantar suspeita, especialmente se ha uma condi¢éo pro-
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tromboética subjacente. O diagnostico é baseado em neuroimagem (RM mais
angioRM ou TC mais angioTC, ou angiografiadigital convencional em casos
duvidosos). O tratamento deve ser iniciado o mais rapido possivel e inclui
tratamento sintomatico, heparinizagdo seguida de anticoagulante oral por no
minimo seis meses, e quando indicado, o tratamento da causa subjacente.

6.7 Cefal@aatribuidaaoutradoencavascular intracraniana

6.7.1 Arteriopatia cerebral autossomica dominante com
infartos subcorticais e leucoencefalopatia (CADASIL)

Critériosdiagnosticos

A. Crises de migranea com aura, Com ou sem outros sinais neurol 6gicos

B. Alteracdes tipicas de substancia brancana RM (T2WI1)

C. Confirmagao diagnosticacom bidpsiade pele ou teste genético (mutactes
Notch 3)

Comentério
A CADASIL éumadoencaarterial de pequenosvasos cerebrais, autossomica
dominante (com al guns casos esporadi cos) recentemente i dentificada, carac-
terizada clinicamente por pequenosinfartosrecorrentes, deménciasubcortical ,
transtorno de humor e migrénea com aura.

A migrénea com auraesta presente em um ter¢o dos casos e, em tais casos,
€ geralmente o primeiro sintoma da doenca, aparecendo naidade médiade 30
anos, uns 15 anos antes dos acidentes vasculares cerebrais isquémicos e 20 a
30 anos antes do 6hito. As crises sdo tipicas de 1.2 Migrénea com aura com
excecdo de uma frequiéncia anormal de auras prolongadas. A RM é sempre
anormal com alteragdes evidentes de substancia branca nas sequiéncias
ponderadas em T2. A doenca envolve células musculaturas lisas na tanica
médiade pequenas artérias, devido amutagdes no gene Notch 3. O diagnéstico
pode ser feito com imunofixacdo de anticorposanti-Notch 3em bidpsiade pele.

A CADASIL é um excelente modelo para estudar a fisiopatologia da
migrénea com aura e sua relacéo com acidente vascular cerebral isguémico.

6.7.2 Encefalopatia mitocondrial, acidose latica e episodios
semelhantes a acidente vascular encefalico (MELAYS)

Critériosdiagnésticos

A. Crises de migranea com ou sem aura

B. Episodios semelhantes a acidente vascular cerebral e crises epilépticas

C. Alteracéo genética(mutacdo pontual naposi¢ao 3243 do gene codificador
dotRNALeudo DNA mitocondrial ou outramutacdo pontual do DNA de
MELAS)
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Comentério

As crises de migranea sdo freqlientesem MELAS, o que levou a hipétese de
gue mutacGes mitocondriais poderiam exercer um papel na enxaqueca com
aura, mas a mutacdo 3243 ndo foi detectada em dois grupos de pacientes
com migréneacom aura. Outras mutagdes aindando detectadas podem exercer
um papel tanto na migrénea quanto no acidente vascular cerebral isguémico,
jé& que crises de migranea, principalmente com aura, ocorrem também em
outras doencas mitocondriais.

6.7.3 Cefaléia atribuida a angiopatia benigna (ou reversivel)
do sistema nervoso central

Critériosdiagnosticos

A. Cefaéadifusa, deforteintensidade, deinicio sibito ou progressivo, com
ou sem déficits neurol gicos focais e/ou crises epilépticas preenchendo
oscritériosCeD

B. Aspecto “em ros&rio” naangiografia, sendo a hemorragia subaracnéidea
afastada por investigacéo apropriada

C. Uma ou ambas dentre as seguintes condicoes:
1. acefaé@adesenvolve-sesimultaneamente com os déficits neurol gicos

elou crises epilépticas

2. acefaléiaconduz aangiografiaeadescobertado aspecto“ em rosério”

D. A cefaléia(eosdéficitsneurol 6gicos, se presentes) desaparecem esponta-
neamente dentro de 2 meses

Comentarios

Estaéumacondi¢éo pouco entendida, caracterizadaclinicamente por umacefdéia
difusa, deforteintensidade e devariosmodosdeinicio: pode ser deinicio stibito,
simulando HSA, ou rapidamente progressiva, ao longo de horas ou mais
vagarosamente, a0 longo de dias. E uma das causas identificadas de cefaéia
trovoada. Pode ser o Uinico sintoma desta condi¢éo, mas € geralmente associada
com déficits neurol 6gicos flutuantes e as vezes crises epilépticas. A angiografia
€, por definicdo, aterada com segmentos de constricdo e dilatagdo. Um certo
numero de causas vem sendo identificado; amelhor definida é aangiopatia pés-
parto, relacionada, em alguns casos, a0 uso de bromocriptina. A doenca é
autolimitada em um a dois meses sem tratamento e com desaparecimento das
anormalidades arteriais. Dada a dificuldade diagndstica com angiite primariado
SNC, o paciente geramente recebe corticosterdides por algum tempo.

6.7.4 Cefaléa atribuida a apoplexia pituitéria
Critériosdiagn0sticos

A. Cefdéiadeforteintensidade, aguda, retrorhitéria, frontal ou difusaeacompanhada
por pelo menos um dos seguintes e preenchendo critériosC e D
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nausea ou vomitos

febre

diminuicdo do nivel da consciéncia

hipopituitarismo

hipotensdo

oftalmoplegia ou acuidade visua diminuida

B. EV|denC|a através de neuroimagem de infarto agudo hemorrégico da
hipofise

C. A cefaléia aparece simultaneamente com infarto agudo hemorragico da
hipofise

D. A cefaléa e os outros sintomas €/ou sinais desaparecem dentro de um més

oo s E

Comentério

Esta sindrome clinica rara € uma condi¢do aguda e grave, caracterizada por
infarto hemorrégico espontaneo da hipéfise. E uma das causas de cefaléia
trovoada. A ressonanciamagnéticaé mais sensivel do queaTC paradetectar
as afeccles intra-selares.
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Cefaléiaatribuida a hipertensdo liquérica
Cefaléia atribuida a hipertensdo intracraniana idiopética (HI1)
Cefaléiaatribuida a hipertensdo intracraniana secundariaa
causas metabdlica, toxicaou hormonal
Cefaéiaatribuida a hipertensdo intracraniana secundaria a
hidrocefaia
Cefaléiaatribuida a hipotensdo liquérica
Cefaléia pds-puncéo dural
Cefaéiapor fistulaliquérica
Cefaléia atribuida a hipotensao liquorica esponténea (ou
idiopética)
Cefaléiaatribuidaadoencainflamatériando-infecciosa
Cefaléiaatribuidaaneurossarcoidose
Cefal éiaatribuida ameningite asséptica (ndo-infecciosa)
Cefaléiaatribuida a outra doencainflamatoria ndo-infecciosa
Cefaéiaatribuida a hipofisite linfocitica
Cefaléiaatribuidaaneoplasiaintracraniana
Cefaléaatribuida a hipertensdo intracraniana ou hidrocefalia
causada por neoplasia
Cefal éiaatribuida diretamente aneoplasia
Cefaléaatribuidaameningite carcinomatosa
Cefaéiaatribuida a hiper ou hipossecregdo hipotalamica ou
hipofiséria
Cefaléiaatribuidaainjegéo intratecal
Cefaléiaatribuidaa crise epiléptica
Hemicrania epiléptica
Cefaléia pos-crise epiléptica
Cefaléiaatribuida a malformagéo de Chiari tipo | (MC1)
Sindrome de cefal éiatransitoria e déficits neurol 6gicos com
linfocitose liquérica (CDNL)
Cefaléiaatribuida a outro disturbio ndo-vascular intracraniano

Comentérios Gerais

Cefaléia primaria, secundaria ou ambas?

Quando umanovacefaléiaocorre pelaprimeiravez, em estreitarelagdo tem-
poral com um transtorno intracraniano ndo-vascular, ela é codificada como
umacefaléiasecundariaatribuidaaeste transtorno intracraniano. 1sso também
€ verdadeiro se a cefaléia tem caracteristicas de migrénea, cefaléa do tipo
tensional ou cefaléia em salvas. Quando uma cefaléia priméria preexistente
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pioraem relacdo temporal estreita com um transtorno intracraniano, ha duas
possibilidades, e é necessario discernimento. O paciente pode receber apenas
o diagnostico da cefaléa primaria preexistente ou pode receber esse diag-
nostico e o da cefaléia atribuida ao transtorno intracraniano. Fatores que
apoiam o acréscimo do Ultimo diagnostico sdo: umarelagdo temporal muito
estreita com o transtorno intracraniano, acentuada piora da cefaléia preexis-
tente, evidénciaclarade que o transtorno intracraniano pode agravar acefaléia
primaria e, finalmente, a melhora ou o desaparecimento da cefaléia apds a
resolucdo do transtorno intracraniano.

Definida, provavel ou cronica?

Um diagnostico de Cefaléa atribuida a transtorno intracraniano ndo-
vascular geralmente torna-se definido apenas quando a cefal éia desaparece
ou melhora significativamente, ap0s o tratamento eficaz ou a remissao
espontanea do transtorno causal. Se o transtorno intracraniano ndo pode ser
tratado eficazmente, ndo remite espontaneamente ou quando néo houve tempo
suficiente paraqueisso tenhaocorrido, geralmente é atribuido um diagndstico
de Provavel cefaléia atribuida a transtorno intracraniano n&o-vascular.

Quando o transtorno causal é eficazmente tratado ou remite espontanea-
mente, mas a cefaléa ndo desaparece nem melhora acentuadamente apds trés
meses, aaternativaé o diagndstico deumaA7.10 Cefaléa cronica pos-distirbio
intracraniano. Este diagnéstico esta descrito apenas no apéndice, umavez que
taiscefal éiatém sido i nsuficientemente documentadas e pesgui sas S8 necessarias
para que sgjam estabel ecidos melhores critérios paraarelacdo causal.

I ntroducéo

Neste capitul o estéo incluidas as cefal éi as atribuidas as mudancas da pressio
intracraniana. Tanto o aumento quanto aredugéo da pressao liqudricapodem
levar a cefaléia. Outras causas de cefaléia aqui incluidas sdo as doencas
inflamatdrias ndo-infecciosas, as neoplasias intracranianas, as crises epilép-
ticas, condic¢Oes raras como as injegdes intratecais, a malformac&o de Chiari
tipo I, e outros transtornos intracranianos ndo-vasculares.

Em comparagéo com as cefa éias primarias, existem poucos estudos epide-
miol égicos sobre esses tipos de cefaléia. Ensaios terapéuticos controlados
S80 quase inexistentes.

A cefaléiaque persiste por mais de um més ap6s o tratamento bem-suce-
dido ou aresolucdo espontanea do transtorno intracraniano geralmente tem
outros mecanismos. A cefaléia cronica que persiste por mais de trés meses
apos o tratamento ou remissdo do transtorno intracraniano esta definida no
Apéndice parafins de pesquisa. Estas cefal éias existem, mas tém sido pouco
estudadas, e a colocacdo no apéndice tem a intencdo de estimular mais
pesquisas sobre tais cefaléias e seus mecanismos.
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7.1 Cefaléaatribuidaahipertensioliquorica

Classificadaem outraparte:

Cefaléia atribuida a hipertensdo intracraniana ou hidrocefalia causada
por neoplasia.
7.1.1 Cefaléia atribuida a hipertensdo intracraniana idiopética (HI1)

Termospreviamenteutilizados

Hipertensdo intracraniana benigna (HIB), pseudotumor cerebral, hidropsia

meningea, meningite serosa.

Critériosdiagnosticos
A. Cefaléiaprogressivacom pelo menos umadas seguintes caracteristicas e
preenchendo os critérios C e D:
1 ocorrénciadiaria
2 dor difusa e/ou constante (ndo pulsétil)
3. agravada pela tosse ou esforgo
B. Hipertensdo intracraniana preenchendo os seguintes critérios:
1 paciente alerta com exame neurolégico normal ou demonstrando
qualquer uma das seguintes anormalidades:
a papiledema
b. aumento da mancha cega
c. defeito do campo visual (progressivo se ndo tratado)
d. paraisiado VI nervo craniano
2. pressdo liquoricaaumentada (> 200 mm de H,O em n&o obesos e >
250 mm de H,0O em obesos, medida por pungao lombar em declbito
ou por monitoramento da pressdo epidural ou intraventricular)
3. bioquimica liqudrica normal (a reducdo dos niveis de proteinas é
aceitavel) ecelularidade normal
4. doencasintracranianas (incluindo trombose venosa) excluidas através
de investigagdo apropriada
5. nenhuma causa metabdlica, toxica ou hormonal de hipertensdo

intracraniana
C. A cefaléiaaparece em estreitarel acdo temporal com o aumento da pressao
intracraniana

D. A cefaéiamelhoraaposretiradadeliquor, suficiente parareduzir apresséo
para 120 a170 mm de H,O e desaparece dentro de 72 horas da normali-
zac80 persistente da pressdo intracraniana

Comentarios
HIl ocorre mais freqlientemente em mulheres jovens e obesas.
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Emboraamaioriados pacientes com HIl tenha edemade papila, HIl sem
papiledema pode ser observada. Outros sintomas ou sinais de HII incluem
ruidos intracranianos, zumbido, escurecimento visual transitério e diplopia.

7.1.2 Cefaléa atribuida a hipertensdo intracraniana
secundaria a causas metabdlica, toxica ou hormonal

Classificadaem outrolugar

A cefaléiaatribuida a hipertensao intracraniana devido a trauma craniano,
doenca vascular ou infecgéo intracraniana é codificada quando qual quer
desses disturbios estiver presente. A cefaléiaatribuida ahipertensdo intra-
craniana ocorrendo como efeito adverso de medicacdo esta codificada
como 8.3 Cefaléia como efeito adverso atribuido ao uso crénico de
medi camento.

Critériosdiagndsticos
A. Cefaléiacom pelo menosumadas seguintes caracteristicas e preenchendo
oscritériosCeD:
1 ocorrénciadiéria
2. dor difusa e/ou constante (ndo pulsétil)
3. agravada pela tosse ou esforco
B. Hipertensdo intracraniana preenchendo os seguintes critérios:
1 paciente alerta com exame neuroldgico normal ou demonstrando
qualquer das seguintes anormalidades:
a papiledema
b. aumento da mancha cega
c. defeito do campo visual (progressivo, se ndo tratado)
d. paraisiadoVI nervo
2. pressdo liquoricaaumentada (> 200 mm de H,O em n&o obesos e >
250 mm de H,O em obesos medida por pungéo lombar na posicéo
deitada ou por monitoramento dapressdo epidural ou intraventricular)
3. quimicaliquéricanormal (aceitével diminuicdo dos niveisde proteina)
ecelularidade normal
4. afastadaapossibilidade de doencasintracranianas (incluindo trombose
venosa) através de investigagdes apropriadas
C. A cefaléia aparece apds semanas ou meses de um transtorno enddcrino,
hipervitaminose A ou ingestéo de substancias (outras que ndo medica-
mentos) que podem elevar a pressdo liquorica
D. A cefaléiadesaparece dentro de trés meses apds a remocédo da causa

Comentério
A hidrocefalia de pressdo normal ndo causa cefaléia
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7.1.3 Cefaléia atribuida a hipertensdo intracraniana
secundéria a hidrocefalia

Critériosdiagn0sticos
A. Cefaléiacom pelo menos duas das seguintes caracteristicas e preenchendo
os critérios C e D:
dor difusa
pior ao acordar
pioracom as manobrasValsalva-similes
acompanhada de vémitos
associada com papiledema, paralisiado VI nervo craniano, alteractes
do nivel de consciéncia, instabilidade da marcha e/ou aumento do
perimetro cefélico (em criancas < 5 anos)
B. Hidrocefalia com presséo elevada preenchendo os seguintes critérios:
1 aumento ventricular em exame de neuroimagem
2. pressdoliqudrica> 200 mm de H,O em ndo obesos ou > 250 mmdeH,0

AN P

em obesos
3. nenhum outro transtorno intracraniano causando aumento da presséo
liqudrica
C. A cefdéiaaparece em relacéo temporal estreitacom o aumento da pressao
liquérica
D. A cefaléiadesaparece dentro de 72 horas apds anormalizagdo da pressdo
liquérica

7.2 Cefaléiaatribuida a hipotensdo liquérica

7.2.1 Cefaléia pés-puncéo dural

Critériosdiagnosticos
A. Cefadéiaque pioradentro de 15 minutos ap6s o individuo sentar-se ou ficar
em pé e que melhora dentro de 15 minutos apds deitar-se, com ao menos
uma das seguintes caracteristicas e preenchendo os critérios C e D:
1 rigidez nuca
2. zumbido
3. hipoacusia
4. fotofobia
5 néusea
B. Ter sido realizada uma puncéo dural
C. A cefadéiaaparece dentro de cinco dias apds a puncdo dural
D. A cefaléiadesaparece! numa das maneiras seguintes:
1 espontaneamente, dentro de uma semana
2. dentro de 48 horas, ap6s tratamento eficaz do extravasamento liquorico
(usua mente através de tamponamento sangUiineo epidural - blood patch)
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Nota
1 Isso acontece em 95% dos casos. Quando a cefaléia persiste, estarelacdo
causal é posta em duvida.

7.2.2 Cefaléia por fistula liquorica

Critériosdiagnésticos

A. Cefdéiaquepioradentro de 15 minutos apds o individuo sentar-se ou ficar
em pé e que melhora dentro de 15 minutos apds deitar-se, com ao menos
uma das seguintes caracteristicas e preenchendo os critérios C e D:
1 rigidez nucal
2. zumbidos
3. hipoacusia
4. fotofobia
5. nausea

B. Um procedimento ou trauma identificado causou extravasamento
persistente de LCR com ao menos um dos seguintes:
1 evidénciade hipotensdo liqudricaaRM (p.ex., real ce paguimeningeo)
2 evidénciadefistulaliquéricaamielografiaconvencional, mielografia

por TC, ou cisternografia

3. pressdo liqudricainicial <60 mm de H,O naposicéo sentada

C. A cefaléia aparece em relacdo temporal estreita com o extravasamento
liquérico

D. A cefaléiadesaparece dentro de setediasapdsaoclusdo dafistulaliquérica

7.2.3 Cefaléia atribuida a hipotensao liquérica espontanea (ou
idiopatica)

Termospreviamenteutilizados
Hipotensdo intracraniana espontanea, hipotensdo intracraniana primaria,
cefaléapor baixo volumeliquorico, cefaléahipoliquorréica.

Critériosdiagndsticos

A. Cefaléia difusa e/ou em peso que piora dentro de 15 minutos apos o
individuo sentar-se ou levantar-se, com pelo menos uma das seguintes
caracteristicas e preenchendo o critério D:

rigidez nucal

zumbido

hipoacusia

fotofobia

. nhadusea

B. Pelo menos um dos seguintes
1 evidénciade hipotensdo liqudricaaRM (p.ex., real ce paquimeningeo)
2. evidénciadefistulaliqudricaamiel ografiaconvencional, mielografia

por TC, ou cisternografia

abrwpnpE

145



ICHD I

3. pressdoliqudricainicial <60 mm de H,O naposi¢do sentada

C. Sem histéria de puncéo dural ou outra causa de fistula.

D. A cefaéadesaparece dentro de 72 horas apds tamponamento sangiiineo
epidural

Comentarios

O disturbio subjacente pode ser uma redugéo do volume liquérico. Freguen-
temente, uma histéria de aumento trivial da pressdo intracraniana (p.ex., na
tosse vigorosa) € obtida. Em outros casos ocorreu uma queda stbita da
pressdo atmosférica.

Uma cefaléia postural parecida com aguela da hipotensdo liquérica tem
sido relatada apds o coito. Tal cefaléia deve ser classificada aqui, porque
decorre de fistulaliquérica.

Muitos pacientes com a cefaléia por hipotensdo liqudrica espontanea
respondem ao tamponamento sangiliineo epidural, a infusdo salina epidural
ou a terapias farmacoldgicas, tais como a cafeina intravenosa ou 0s
analgésicos convencionais. Alguns tém resolucdo espontanea da cefaléia,
enguanto outros recaem apds um tratamento inicial bem-sucedido. Casos de
herniagdo do manguito dural, particularmente na regido torécica, tém sido
relatados e 0s pacientes tratados cirurgicamente com suUcesso.

A puncdo dural deve ser evitadaem pacientes com anormalidadesnaRM,
entre as quais o realce meningeo pelo contraste.

7.3 Cefaléia atribuida a doenca inflamatéria ndo-infecciosa

7.3.1 Cefaléa atribuida a neur ossar coidose

Critériosdiagnosticos

A. Cefaéasem caracteristicas tipicas conhecidas, preenchendo os critérios
CeD

Evidéncia de neurossarcoidose:

A cefaléiaaparece em relacdo temporal com a neurossarcoidose

A cefaléadesaparece dentro de trés meses apos tratamento bem-sucedido
da neurossarcoidose

OO w

Nota

1 Asevidéncias de neurossarcoidoseincluem aslesdes de nervos cranianos,
lesdo expansivaintracraniana ao exame de RM, meningite assépticae/ou
lesBesfocaisinflamatorias periventricul ares e lesdes com efeito de massa
e realce homogéneo que sdo confirmadas por bidpsia como granulomas
N&0-Case0sos.
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