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Notas
1. A 2.3 Cefaléia do tipo tensional crônica evolui ao longo do tempo a partir

da cefaléia do tipo tensional episódica; quando os critérios de A a E são
preenchidos por uma cefaléia que, inequivocamente, é diária e não remite
dentro de três dias da sua instalação, codificar como 4.8 Cefaléia diária
persistente de início súbito. Quando o modo de instalação não é lembrado
ou é duvidoso, codificar como 2.3 Cefaléia do tipo tensional crônica.

2. A história e os exames físico e neurológico não sugerem nenhum transtorno
dentre os listados nos grupos de cinco a 12, ou a história e/ou os exames
físico e/ou neurológico sugerem tal transtorno, mas este é excluído através
de investigação apropriada, ou tal transtorno está presente, mas as crises não
ocorrem pela primeira vez em estreita relação temporal com o transtorno.

3. Quando o uso excessivo de medicação está presente e preenche o critério
B para qualquer dos subtipos de 8.2 Cefaléia por uso excessivo de
medicação, é duvidoso se o critério E é preenchido até dois meses após o
medicamento ter sido retirado sem melhora (Ver comentários).

Comentários
A introdução do código 1.5.1 Migrânea crônica na segunda edição da
Classificação Internacional das Cefaléias cria um problema em relação ao
diagnóstico diferencial entre o mesmo e o 2.3. Cefaléia do tipo tensional crônica.
Ambos os diagnósticos requerem a cefaléia (obedecendo aos critérios para
migrânea ou cefaléia do tipo tensional, respectivamente) por pelo menos 15 dias
num mês. Portanto, é teoricamente possível que um paciente possa ter ambos os
diagnósticos. Um grupo muito pequeno de pacientes tem 15 ou mais dores de
cabeça por mês que preenchem os critérios diagnósticos tanto para a 1.5.1
Migrânea crônica quanto para a 2.3 Cefaléia do tipo tensional crônica. Isto é
possível quando duas (e apenas duas) das quatro características da dor estão
presentes e as crises de cefaléia são associadas a náusea leve. Nestes casos raros,
outra evidência clínica que não faça parte dos critérios diagnósticos explícitos
deve ser levada em conta e o clínico deve fundamentar nisso a melhor escolha
diagnóstica. Quando é incerto o número de crises que preenchem um ou outro
grupo de critérios, é recomendável usar um diário de cefaléia prospectivamente.

Em muitos casos duvidosos há uso excessivo de medicamento. Quando
este preenche o critério B para qualquer das subformas de 8.2 Cefaléia por
uso excessivo de medicação, a regra é codificar em 2.4.3 Provável cefaléia do
tipo tensional crônica e 8.2.7 Provável cefaléia por uso excessivo de medicação.
Quando estes critérios permanecem preenchidos após dois meses da interrupção
do uso excessivo de medicamento, a 2.3 Cefaléia do tipo tensional crônica
deve ser diagnosticada e a 8.2.7 Provável cefaléia por uso excessivo de
medicamento, excluída. Se, em qualquer momento antes dos dois meses, esses
critérios não 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 Provável cefaléia do tipo tensional crônica, excluída.
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Deve ser lembrado que alguns pacientes com cefaléia do tipo tensional
crônica desenvolvem características semelhantes às da migrânea, quando
apresentam dor intensa e, reciprocamente, alguns migranosos desenvolvem
dores cada vez mais freqüentes com características de cefaléia do tipo
tensional no intervalo entre as crises; a natureza disto permanece obscura.

2.3.1 Cefaléia do tipo tensional crônica associada a dolorimento
pericraniano

Critérios diagnósticos
A. Cefaléia preenchendo os critérios de A a E para 2.3. Cefaléia do tipo

tensional crônica
B. Aumento da sensibilidade dolorosa pericraniana à palpação manual

2.3.2 Cefaléia do tipo tensional crônica não-associada a dolori-
mento pericraniano

Critérios diagnósticos
A. Cefaléia preenchendo os critérios de A a E para 2.3. Cefaléia do tipo

tensional crônica
B. Sem aumento da sensibilidade dolorosa pericraniana à palpação manual

2.4 Provável cefaléia do tipo tensional

Comentário
Pacientes que reúnem um destes conjuntos de critérios também podem reunir
os critérios para uma das subformas de 1.6 Provável migrânea. Em tais casos,
todas as outras informações disponíveis devem ser usadas para decidir qual
das alternativas é mais provável.

2.4.1 Provável cefaléia do tipo tensional episódica infreqüente

Critérios diagnósticos
A. Crises preenchendo todos os critérios, exceto um, de A a D para 2.1

Cefaléia do tipo tensional episódica infreqüente
B. As crises não preenchem os critérios para 1.1 Migrânea sem aura.
C. Não atribuída a outro transtorno

2.4.2 Provável cefaléia do tipo tensional episódica freqüente

Critérios diagnósticos
A. Crises preenchendo todos os critérios, exceto um, de A a D para 2.2

Cefaléia do tipo tensional episódica freqüente
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B. As crises não preenchem os critérios para 1.1 Migrânea sem aura
C. Não atribuída a outro transtorno

2.4.3 Provável cefaléia do tipo tensional crônica

Critérios diagnósticos
A. Cefaléia ocorrendo em ≥ 15 dias por mês em média por > 3 meses (≥ 180

dias por ano) e preenchendo os critérios de B a D
B. A cefaléia dura horas ou pode ser contínua
C. A cefaléia tem pelo menos duas das seguintes características:

1. localização bilateral
2. caráter em pressão/aperto (não pulsátil)
3. intensidade fraca ou moderada
4. não é agravada por atividade física rotineira como caminhar ou subir

escadas
D. Ambos os seguintes:

1. não mais do que um dos seguintes sintomas: fotofobia, fonofobia ou
náusea leve

2. nem náusea moderada ou intensa, nem vômitos
E. Não atribuída a outro transtorno, mas há ou houve nos últimos dois meses

o uso excessivo de medicação preenchendo o critério B para qualquer
das subformas de 8.2 Cefaléia por uso excessivo de medicação.
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3. Cefaléia em salvas e outras cefaléias trigêmino-
autonômicas

3.1 Cefaléia em salvas
3.1.1 Cefaléia em salvas episódica
3.1.2 Cefaléia em salvas crônica

3.2 Hemicrania paroxística
3.2.1 Hemicrania paroxística episódica
3.2.2 Hemicrania paroxística crônica (HPC)

3.3 Cefaléia breve, unilateral, neuralgiforme com hiperemia
conjuntival e lacrimejamento (SUNCT)

3.4 Provável cefaléia trigêmino-autonômica
3.4.1 Provável cefaléia em salvas
3.4.2 Provável hemicraniana paroxística
3.4.3 Provável SUNCT

Codificada em outra parte
4.7 Hemicrania contínua

Comentário Geral
Cefaléia primária, cefaléia secundária ou ambas?
Quando uma cefaléia com características de cefaléia trigêmino-autonômica
(CTA) ocorre pela primeira vez em estreita relação temporal com um transtorno
que é uma causa reconhecida de cefaléia, ela é classificada como uma cefaléia
secundária a esse transtorno. Quando uma CTA preexistente piora em estreita
relação temporal com outro transtorno que é uma causa reconhecida de cefaléia,
há duas possibilidades e é necessário discernimento. O paciente pode receber
apenas o diagnóstico da CTA ou pode receber ambos os diagnósticos, o da
CTA e o de uma cefaléia secundária àquele transtorno. Os fatores que apóiam
o acréscimo do último diagnóstico são: uma relação temporal muito estreita
com o transtorno, piora acentuada da CTA, evidência muito clara de que o
transtorno possa causar ou agravar uma CTA e, finalmente, a melhora ou o
desaparecimento da CTA após a melhora da doença.

Introdução
As cefaléias trigêmino-autonômicas compartilham os aspectos clínicos de
cefaléia e proeminentes sintomas autonômicos parassimpáticos cranianos.
O imageamento experimental e em humanos sugere que essas síndromes
ativem um reflexo trigêmino-parassimpático normal humano, sendo os sinais
clínicos de disfunção simpática craniana secundários.
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A hemicrania contínua, na qual os aspectos autonômicos são menos
pronunciados, encontra-se sob o código 4. Outras cefaléias primárias.

3.1 Cefaléia em salvas

Termos previamente utilizados
Neuralgia ciliar, eritromelalgia da cabeça, eritroprosopalgia de Bing,
hemicrania angioparalítica, hemicrania neuralgiforme crônica, cefalalgia
histamínica, cefaléia de Horton, doença de Harris-Horton, neuralgia
migranosa (de Harris), neuralgia petrosa (Gardner).

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

Descrição
Crises de dor forte, estritamente unilateral, na região orbital, supra-orbital,
temporal ou em qualquer combinação dessas áreas, 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 os quais
ipsilaterais à dor: hiperemia conjuntival, lacrimejamento, congestão nasal,
rinorréia, sudorese na fronte e na face, miose, ptose, edema palpebral. Durante
as crises, a maioria dos pacientes fica inquieta ou agitada.

Critérios diagnósticos
A. Pelo menos 5 crises preenchendo os critérios de B a D
B. Dor forte e muito forte unilateral, orbitária, supra-orbitária e/ou temporal,

durando de 15 a 180 minutos, se não tratada1

C. A cefaléia acompanha-se de pelo menos um dos seguintes:
1. hiperemia conjuntival e/ou lacrimejamento ipsilaterais
2. congestão nasal e/ou rinorréia ipsilaterais
3. edema palpebral ipsilateral
4. sudorese frontal e facial ipsilateral
5. miose e/ou ptose ipsilateral
6. sensação de inquietude ou agitação

D. As crises têm uma freqüência de uma a cada dois dias a oito por dia2

E. Não atribuída a outro transtorno3

Notas
1. Durante uma parte (porém, menos da metade) do período de salva, as

crises podem ser menos fortes e/ou ter duração mais curta ou mais longa.
2. Durante uma parte (porém, menos da metade) do período de salva, as

crises podem ser menos freqüentes.
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3. A história e os exames físico e neurológico não sugerem nenhum transtorno
dentre os listados nos grupos de 5 a 12, ou a história e/ou os exames físico e/
ou neurológico sugerem tal transtorno, mas este é excluído através de
investigação apropriada, ou tal transtorno está presente, mas as crises não
ocorrem pela primeira vez em estreita relação temporal com o transtorno.

Comentários
As crises agudas envolvem a ativação da substância cinzenta hipotalâmica
posterior. A cefaléia em salvas pode ser hereditária (transmissão autossômica
dominante) em cerca de 5% dos casos.

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

Numa casuística ampla e com bom acompanhamento, 27% dos pacientes
apresentaram um único período de salva. Estes pacientes devem ser codifi-
cados como 3.1 Cefaléia em salvas.

Durante uma salva e no subtipo crônico, as crises ocorrem de maneira
regular e podem ser provocados por álcool, histamina ou nitroglicerina. A
dor apresenta maior intensidade na região orbitária, supra-orbitária, temporal
ou em qualquer combinação dessas áreas, mas pode estender-se a outras
regiões da cabeça. A dor quase invariavelmente recorre no mesmo lado du-
rante uma salva. Nas crises mais fortes, a intensidade da dor é excruciante.
O paciente geralmente é incapaz de deitar-se e caracteristicamente fica
andando de um lado para outro.

A idade de início é, em geral, entre os 20 e 40 anos. Por razões desco-
nhecidas, a prevalência é três a quatro vezes maior em homens do que em
mulheres.

Cefaléia em salvas coexistindo com neuralgia do trigêmeo (síndrome
salva-tic):

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

3.1.1 Cefaléia em salvas episódica

Descrição
Crises de cefaléia em salvas ocorrendo em períodos que duram de 7 dias a
um ano, separadas por períodos assintomáticos que duram um mês ou mais.

Critérios diagnósticos
A. Crises preenchendo os critérios de A a E para 3.1 Cefaléia em salvas
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B. Pelo menos dois períodos de salva durando de 7 a 365 dias1 e separados
por períodos de remissão ≥ 1 mês

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

Comentário
A duração do período de remissão foi aumentada nesta segunda edição para
o mínimo de um mês.

3.1.2 Cefaléia em salvas crônica

Descrição
Crises de cefaléia em salvas ocorrendo por mais de um ano sem remissão ou
com remissões durando menos de um mês.

Critérios diagnósticos
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 períodos de remissão ou

com períodos de remissão durando < 1 mês

Comentários
A cefaléia em salvas pode ser crônica desde o início (previamente denominada
cefaléia em salvas crônica primária) ou evoluir a partir do subtipo episódico
(previamente denominada cefaléia em salvas crônica secundária). Alguns pacientes
podem passar da forma crônica para a forma episódica de cefaléia em salvas.

3.2 Hemicrania paroxística

Descrição
Crises similares às da cefaléia em salvas quanto à dor e os sintomas e sinais
associados, porém mais freqüentes e de duração mais curta, que ocorrem mais
comumente em mulheres e respondem de maneira absoluta à indometacina.

Critérios diagnósticos
A. Pelo menos 20 crises preenchendo os critérios de B a D
B. Crises de dor forte unilateral, orbitária, supra-orbitária 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. congestão nasal ipsilaterais e/ou rinorréia
3. edema palpebral ipsilateral
4. sudorese frontal e facial ipsilateral
5. miose e/ou ptose ipsilateral
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D. As crises têm uma freqüência superior a 5 por dia em mais da metade do
tempo, ainda que períodos de menor freqüência possam ocorrer

E. As crises são completamente evitadas por doses terapêuticas de indometacina1

F. Não atribuída a outro transtorno2

Notas
1. A fim de se excluir uma resposta incompleta, a indometacina deve ser usada

em dose ≥ 150 mg por dia, por via oral ou retal, ou dose ≥ 100 mg injetável;
contudo, para a manutenção, em geral, são suficientes doses menores.

2. A história e os exames físico e neurológico não sugerem nenhum transtorno
dentre os listados nos grupos de 5 a 12, ou a história e/ou os exames físico
e/ou neurológico sugerem tal transtorno, mas este é excluído através de
investigação apropriada, ou tal transtorno está presente, mas as crises não
ocorrem pela primeira vez em estreita relação temporal com o transtorno.

Comentários
Não há predomínio masculino. O início ocorre geralmente na idade adulta,
apesar de já terem sido relatados casos em crianças.

Na primeira edição, todas as hemicranias paroxísticas eram designadas
como hemicrania paroxística crônica. Acumularam-se evidências clínicas
suficientes para o subtipo episódico para separá-lo, de maneira análoga, à
cefaléia em salvas.

Hemicrania paroxística coexistindo com neuralgia trigeminal (síndrome
HPC-tic):

Os pacientes que preenchem os critérios tanto para 3.2 Hemicrania paroxística
quanto para 13.1 Neuralgia do trigêmeo devem receber ambos os diagnósticos.
A importância dessa observação é que ambas as condições requerem tratamento.
O significado fisiopatológico da associação não está elucidado.

3.2.1 Hemicrania paroxística episódica

Descrição
Crises de hemicrania paroxística ocorrendo em períodos que duram de 7
dias a um ano, separados por períodos sem dor que duram um mês ou mais.

Critérios diagnósticos
A. Crises preenchendo os critérios de A a F para 3.2 Hemicrania paroxística
B. Pelo menos dois períodos de crises durando de 7 a 365 dias e separados

por períodos de remissão sem dor ≥ 1 mês

3.2.2 Hemicrania paroxística crônica (HPC)

Descrição
Crises de hemicrania paroxística ocorrendo por mais de um ano sem remissão
ou com remissões durando menos de um mês.
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Critérios diagnósticos
A. Crises preenchendo os critérios de A a F para 3.2 Hemicrania paroxística
B. As crises recorrem por > 1 ano sem períodos de remissão ou com períodos

de remissão durando < 1 mês

3.3 Cefaléia de curta duração, unilateral, neuralgiforme com
hiperemia conjuntival e lacrimejamento (SUNCT)

Descrição
Esta síndrome se caracteriza por crises de dor unilateral de curta duração,
muito mais breve do que aquelas vistas em qualquer outra cefaléia trigêmino-
autonômica e freqüentemente acompanhada de lacrimejamento proeminente
e vermelhidão no olho ipsilateral.

Critérios diagnósticos
A. Pelo menos 20 crises preenchendo os critérios de B a D
B. Crises de dor unilateral, orbitária, supra-orbitária ou temporal, em pontada

ou pulsátil durando de cinco a 240 segundos
C. A dor se acompanha de hiperemia conjuntival ipsilaterais e lacrimejamento
D. As crises ocorrem com freqüência de 3 a 200 por dia
E. Não atribuída outro transtorno1

Nota
1. A história e os exames físico e neurológico não sugerem nenhum transtorno

dentre os listados nos grupos de 5 a 12, ou a história e/ou os exames físico
e/ou neurológico sugerem tal transtorno, mas este é excluído através de
investigação apropriada, ou tal transtorno está presente, mas as crises não
ocorrem pela primeira vez em estreita relação temporal com o transtorno.

Comentários
Esta síndrome foi descrita após a publicação da primeira edição da
Classificação Internacional das Cefaléias e se tornou bastante conhecida na
última década.

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

A literatura sugere que os quadros que mais comumente mimetizam 3.3
SUNCT são causados por lesões na fossa posterior ou envolvendo a hipófise.

SUNCT coexistindo com neuralgia do trigêmeo:
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Foram descritos pacientes em que há superposição de 3.3 SUNCT e 13.1
Neuralgia do trigêmeo. Tais pacientes devem receber ambos os diagnósticos.
Esta diferenciação é clinicamente difícil.

3.4 Provável cefaléia trigêmino-autonômica

Descrição
Crises de cefaléia que se crê serem um subtipo de uma cefaléia trigêmino-

autonômica, mas que não preenchem os critérios diagnósticos para quaisquer
dos subtipos descritos acima.

Critérios diagnósticos
A. Crises preenchendo todos menos um dos critérios específicos para um

dos subtipos de cefaléia trigêmino-autonômica
B. Não atribuída a outro transtorno

Comentário
Os pacientes codificados como 3.4 Provável cefaléia trigêmino-autonômica
ou uma de suas subformas sofreram número insuficiente de crises típicas ou
deixaram de preencher um dos critérios.

3.4.1 Provável cefaléia em salvas

Critérios diagnósticos
A. Crises preenchendo todos menos um dos critérios de A a D para 3.1

Cefaléia em salvas
B. Não atribuída a outro transtorno

3.4.2 Provável hemicrania paroxística

Critérios diagnósticos
A. Crises preenchendo todos menos um dos critérios de A a E para 3.2

Hemicrania paroxística
B. Não atribuída a outro transtorno

3.4.3 Provável cefaléia de curta duração, unilateral, neuralgi-
forme com hipermia conjuntival e lacrimejamento (SUNCT)

Critérios diagnósticos
A. Crises preenchendo todos menos um dos critérios de A a D para 3.3

Cefaléia de curta duração, unilateral, neuralgiforme com hiperemia
conjuntival e lacrimejamento (SUNCT)

B. Não atribuída a outro transtorno
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4. Outras cefaléias primárias

4.1 Cefaléia primária em facada
4.2 Cefaléia primária da tosse
4.3 Cefaléia primária do esforço físico
4.4 Cefaléia primária associada à atividade sexual

4.4.1 Cefaléia pré-orgástica
4.4.2 Cefaléia orgástica

4.5 Cefaléia hípnica
4.6 Cefaléia trovoada primária
4.7 Hemicrania contínua
4.8 Cefaléia persistente e diária desde o início (CPDI)

Comentário Geral
Cefaléia primária, secundária ou ambas?
Quando uma nova cefaléia ocorre pela primeira vez em estreita relação tem-
poral com um outro transtorno que, reconhecidamente, é uma causa de cefa-
léia, ela é classificada como uma cefaléia secundária a esse transtorno. Essa
regra também se aplica quando a cefaléia tem características de migrânea ou
de outras cefaléias primárias. Quando uma cefaléia primária preexistente
piora em estreita relação temporal com outro transtorno que é uma causa
reconhecida de cefaléia, há duas possibilidades, e é necessário discernimento.
O paciente pode receber somente o diagnóstico da cefaléia primária preexis-
tente ou pode receber ambos os diagnósticos, o da cefaléia primária preexis-
tente e de uma cefaléia secundária a esse transtorno. Os fatores que apóiam
o acréscimo do último diagnóstico são: uma relação temporal muito estreita,
piora acentuada da cefaléia primária, evidência muito clara de que o transtorno
possa causar ou agravar uma cefaléia primária e, finalmente, a melhora ou
desaparecimento da cefaléia primária após o alívio do transtorno.

Introdução
Este capítulo inclui cefaléias heterogêneas. A patogênese desses tipos de
cefaléia ainda é pouco compreendida e seu tratamento é sugerido com base
em relatos isolados e ensaios clínicos não controlados.

Vários tipos de cefaléia incluídos neste capítulo podem ser sintomáticos
e necessitam de uma avaliação cuidadosa com exames de imagem e/ou outros
testes apropriados.

O início de algumas dessas cefaléias, especialmente da 4.6 Cefaléia
trovoada primária, pode ser agudo e os pacientes afetados são usualmente
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atendidos em unidades de emergência. A investigação apropriada e completa
(em particular, neuroimagem) é indispensável nestes casos.

Este capítulo inclui também algumas entidades clínicas, tais como 4.1
Cefaléia primária em facada e 4.5 Cefaléia hípnica (esta última recente-
mente descrita) que são primárias na maioria dos casos.

4.1 Cefaléia primária em facada

Termos previamente utilizados
Cefaléia do furador de gelo, cefaléia das pontadas e sobressaltos, oftalmodinia
periódica.

Descrição
Dor em pontadas, localizada e de curta duração, na cabeça, que ocorre
espontaneamente, na ausência de doença orgânica em estruturas subjacentes
ou nos nervos cranianos.

Critérios diagnósticos
A. Dor cefálica ocorrendo como um pontada única ou como uma série de

pontadas e preenchendo os critérios de B a D
B. Sentida exclusiva ou predominantemente na distribuição da primeira divi-

são do nervo trigêmeo (órbita, têmpora ou região parietal)
C. As pontadas têm duração de até alguns segundos e recorrem com freqüên-

cia irregular que varia de uma a várias vezes ao dia
D. Ausência de sintomas acompanhantes
E. Não atribuída a outro transtorno1

Nota
1. A história e os exames físico e neurológico não sugerem nenhum transtorno

dentre os listados nos grupos de 5 a 12, ou a história e/ou os exames físico
e/ou neurológico sugerem tal transtorno, mas este é excluído através de
investigação apropriada, ou tal transtorno está presente, mas as crises não
ocorrem pela primeira vez em estreita relação temporal com o transtorno.

Comentários
Em um único estudo descritivo publicado, 80% das dores em pontadas dura-
ram três segundos ou menos. Em casos raros, as dores em pontadas ocorrem
repetidamente durante dias, e existe um relato de status durando uma semana.

As pontadas podem acometer áreas diferentes num mesmo paciente, tanto
no mesmo lado como no hemicrânio oposto. Quando são estritamente locali-
zadas em uma região, devem ser excluídas alterações estruturais neste local
ou na distribuição do nervo craniano afetado.
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As dores em facada são mais comumente vivenciadas por pessoas sujeitas
a cefaléia migranosa (40%) ou cefaléia em salvas (30%); nestes casos são
sentidas no local habitualmente afetado pela cefaléia.

Resposta positiva à indometacina tem sido relatada em alguns estudos
não controlados, enquanto outros têm observado resposta parcial ou ausente.

4.2 Cefaléia primária da tosse

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

Descrição
Cefaléia desencadeada pela tosse ou esforço abdominal, na ausência de
qualquer lesão intracraniana.

Critérios diagnósticos
A. Cefaléia preenchendo os critérios B e C
B. Início súbito, com duração entre 1 segundo a 30 minutos
C. Precipitada por e ocorrendo somente em associação com tosse, manobra

de Valsalva ou contração da musculatura abdominal
D. Não atribuída a outro transtorno1

Nota
1. A cefaléia da tosse é sintomática em cerca de 40% dos casos e a grande

maioria destes apresenta malformação de Arnold-Chiari tipo I. Outras
causas relatadas de cefaléia da tosse sintomática são aneurismas cerebrais
e patologia carotídea ou vertebrobasilar. A investigação por neuroimagem
desempenha um importante papel na diferenciação entre a cefaléia
secundária da tosse e a 4.2 Cefaléia primária da tosse.

Comentário
A cefaléia primária da tosse é geralmente bilateral e afeta predominantemente
pacientes com idade superior a 40 anos. Apesar de a indometacina ser usualmente
eficaz no tratamento da cefaléia primária da tosse, uma resposta positiva a esta
medicação também tem sido relatada em alguns casos sintomáticos.

4.3 Cefaléia primária do esforço físico

Termo previamente utilizado
Cefaléia benigna do esforço.
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Classificada em outro local
Migrânea induzida por exercício sob o código 1. Migrânea de acordo com o
seu subtipo.

Descrição
Cefaléia precipitada por qualquer forma de exercício. Subformas, tais como
“cefaléia dos halterofilistas”, são reconhecidas.

Critérios diagnósticos
A. Cefaléia pulsátil preenchendo os critérios B e C
B. Duração entre 5 minutos e 48 horas
C. Desencadeada por e ocorrendo somente durante ou após esforço físico
D. Não atribuída a outro distúrbio1

Nota
1. No primeiro episódio deste tipo de cefaléia é obrigatória a exclusão de

hemorragia subaracnóidea e dissecção arterial.

Comentários
A cefaléia primária do esforço físico ocorre predominantemente em clima
quente ou em altitude elevada. Existem relatos de prevenção em alguns
pacientes pela ingestão de tartarato de ergotamina. A indometacina tem sido
considerada eficaz na maioria dos casos.

A cefaléia descrita em halterofilistas tem sido considerada uma subforma
de 4.3 Cefaléia primária do esforço; devido ao seu início súbito e mecanismo
presumido pode ter mais semelhanças com 4.2 Cefaléia primária da tosse.

4.4 Cefaléia primária associada à atividade sexual

Termos previamente utilizados
Cefaléia benigna da atividade sexual, cefaléia coital, cefaléia vascular benigna
da atividade sexual, cefaléia sexual.

Descrição
Cefaléia desencadeada por atividade sexual, começando geralmente como
uma dor bilateral em peso enquanto a excitação sexual aumenta e subitamente
tornando-se intensa no orgasmo, na ausência de qualquer lesão intracraniana.

4.4.1 Cefaléia pré-orgástica

Critérios diagnósticos
A. Dor em peso na cabeça e pescoço associada a sensação de contração da

musculatura do pescoço e/ou mandíbula e preenchendo o critério B
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B. Ocorre durante a atividade sexual e aumenta com a excitação sexual
C. Não atribuída a outro transtorno

4.4.2 Cefaléia orgástica

Classificada em outro local
Uma cefaléia postural semelhante àquela da hipotensão liquórica, desenvol-
vendo-se após o coito, tem sido relatada. Esta cefaléia deve ser codificada
como 7.2.3 Cefaléia atribuída à hipotensão liquórica espontânea (ou
idiopática) porque se deve ao extravasamento de liquor.

Critérios diagnósticos
A. Cefaléia súbita e intensa (“explosiva”) preenchendo o critério B
B. Ocorre no orgasmo
C. Não atribuída a outro transtorno1

Nota
1. No primeiro episódio deste tipo de cefaléia é obrigatória a exclusão de

hemorragia subaracnóidea e dissecção arterial.

Comentários
Uma associação entre 4.4 Cefaléia primária associada à atividade sexual,
4.3 Cefaléia primária do esforço físico e migrânea é relatada em
aproximadamente 50% dos casos.

Dois subtipos (tipo em peso e tipo explosivo) foram incluídos na primeira
edição da Classificação Internacional das Cefaléias. Nenhuma investigação
específica foi feita desde então com o intuito de esclarecer se as duas são
entidades separadas. Na maioria dos casos publicados de cefaléia com ativi-
dade sexual, somente a cefaléia explosiva (“tipo vascular”) tem sido relatada.
O tipo em peso pode ser um subtipo da cefaléia tensional, porém não existem
evidências que apóiem esta hipótese.

Não existem dados disponíveis sobre a duração da cefaléia primária asso-
ciada à atividade sexual, mas é geralmente aceita uma duração entre um
minuto a três horas.

4.5 Cefaléia hípnica

Termos previamente utilizados
Síndrome da cefaléia hípnica, cefaléia do despertador.

Descrição
Crises de cefaléia em peso que sempre acordam o paciente.
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Critérios diagnósticos
A. Cefaléia em peso preenchendo os critérios de B a D
B. Aparece somente durante o sono e acorda o paciente
C. Presença de pelo menos duas das características abaixo:
1. ocorre > 15 vezes por mês
2. dura ≥ 15 minutos após acordar
3. ocorre pela primeira vez após os 50 anos de idade
D. Ausência de sinais autonômicos e presença de não mais do que um dos

sintomas a seguir: náusea, fotofobia ou fonofobia
E. Não atribuída a outro transtorno1

Nota
1. Transtornos intracranianos devem ser afastados. É necessária a distinção

com as cefaléias trigêmino-autonômicas para o manejo clínico eficaz.

Comentários
A dor da cefaléia hípnica é geralmente fraca a moderada, porém, dor forte é
relatada por 20% dos pacientes. A dor é bilateral em cerca de dois terços dos
casos. A crise dura geralmente de 15 a 180 minutos, porém duração maior
tem sido descrita.

A cafeína e o lítio foram tratamentos eficazes em vários casos relatados.

4.6 Cefaléia trovoada primária

Termo previamente utilizado
Cefaléia benigna em trovoada.

Classificada em outro local
A 4.2 Cefaléia primária da tosse, a 4.3 Cefaléia primária do esforço físico e
a 4.4 Cefaléia primária associada à atividade sexual podem se apresentar
como cefaléia trovoada, porém devem ser classificadas como esses tipos de
cefaléia e não como 4.6 Cefaléia trovoada primária.

Descrição
Cefaléia intensa com início abrupto que simula a da ruptura de um aneurisma
cerebral.

Critérios diagnósticos
A. Dor de cabeça de forte intensidade que preenche os critérios B e C
B. Ambas as seguintes características:

1. início súbito, atingindo a intensidade máxima em < 1 minuto
2. duração de uma hora a dez dias

C. Não recorre regularmente ao longo das semanas ou meses subseqüentes1

D. Não atribuída a outro transtorno2
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Notas
1. A cefaléia pode recorrer dentro da primeira semana após o início.
2. Exames de imagem e de LCR normais são necessários.

Comentários
As evidências de que a cefaléia trovoada primária exista como uma condição
primária são escassas: a busca por uma causa subjacente deve ser exaustiva e
persistente. A cefaléia trovoada está freqüentemente associada a transtornos
vasculares intracranianos graves, particularmente hemorragia subaracnóidea
e é obrigatória a sua exclusão, bem como a de outras condições, que incluem:
hemorragia intracerebral, trombose venosa cerebral, malformação vascular
não-rota (principalmente aneurisma), dissecção arterial (intra e extracraniana),
angiite do SNC, angiopatia benigna e reversível do SNC e apoplexia hipofisária.
Outras causas orgânicas de cefaléia trovoada primária são cisto colóide do
terceiro ventrículo, hipotensão liquórica e sinusite aguda (particularmente com
barotrauma). A 4.6 Cefaléia trovoada primária deve ser diagnosticada somente
quando todas as causas orgânicas tiverem sido excluídas.

4.7 Hemicrania contínua

Descrição
Cefaléia persistente estritamente unilateral responsiva à indometacina.

Critérios diagnósticos
A. Cefaléia por > 3 meses preenchendo os critérios de B a D
B. Todas as características seguintes:

1. dor unilateral sem mudança de lado
2. diária e contínua, sem intervalos livres de dor
3. intensidade moderada, porém com exacerbações para dor intensa

C. Pelo menos uma das características autonômicas seguintes, ocorrendo
durante as exacerbações e ipsilaterais à dor:
1. hiperemia conjuntival e/ou lacrimejamento
2. congestão nasal e/ou rinorréia
3. ptose e/ou miose

D. Resposta completa a doses terapêuticas de indometacina
E. Não atribuída a outro transtorno1

Nota
1. A história e os exames físico e neurológico não sugerem nenhum

transtorno dentre os listados nos grupos de 5 a 12, ou a história e/ou os
exames físico e/ou neurológico sugerem tal transtorno, mas este é excluído
através de investigação apropriada, ou tal transtorno está presente, mas
as crises não ocorreram pela primeira vez em estreita relação temporal
com o transtorno.
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Comentário
A hemicrania contínua geralmente não apresenta remissão, porém casos raros
de remissão foram relatados. Ainda não foi estabelecido se este tipo de cefaléia
pode ser subdividido de acordo com a duração da história e a persistência.

4.8 Cefaléia persistente e diária desde o início (CPDI)

Termos previamente utilizados
Cefaléia crônica de novo; cefaléia crônica de início agudo.

Descrição
Cefaléia que é diária e sem remissão desde o início (em, no máximo, três
dias). A dor é tipicamente bilateral, em pressão ou aperto, e de fraca a mode-
rada intensidade. Pode haver fotofobia, fonofobia ou náusea leve.

Critérios diagnósticos
A. Cefaléia por > 3 meses que preenche os critérios de B a D.
B. A cefaléia é diária e sem remissão desde o início ou desde no máximo

três dias após o início
C. Dor com pelo menos duas das seguintes características:

1. localização bilateral
2. caráter em aperto ou pressão
3. intensidade fraca a moderada
4. não agravada por atividades físicas de rotina, tais como andar ou subir

escadas
D. Ambas as seguintes:

1. não mais do que um dos sintomas dentre fotofobia, fonofobia ou
náusea leve

2. ausência de náusea moderada a forte ou de vômitos
E. Não atribuída a outro transtorno1.

Notas
1. A cefaléia pode não ter remissão desde o momento em que surge ou

evoluir muito rapidamente para uma dor contínua e sem remissão. O
surgimento ou desenvolvimento rápido deve ser claramente descrito e
lembrado pelo paciente. Caso contrário, classificar como item 2.3 Cefaléia
do tipo tensional crônica.

2. A história e os exames físico e neurológico não sugerem quaisquer dos
transtornos listados nos grupos de 5 a 12 (incluindo 8.2 Cefaléia por uso
excessivo de medicação e suas subformas), ou a história e/ou os exames
físico e/ou neurológico sugerem tais distúrbios, mas estes são afastados
através de investigação apropriada, ou tais distúrbios estão presentes,
porém as crises não acontecem pela primeira vez em estreita relação
temporal com o transtorno.
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Comentários
Esta segunda edição da Classificação Internacional das Cefaléias reconhece
a 4.8 Cefaléia persistente e diária desde o início como uma entidade separada
da 2.3 Cefaléia do tipo tensional crônica. Embora a CPDI tenha muitas
características em comum com a cefaléia do tipo tensional, a CPDI é única
pelo fato da cefaléia ser diária e sem remissão desde o momento do surgimento
ou quase desde esse momento, tipicamente em pessoas sem uma história
anterior de cefaléia. A clara recordação deste início é necessária para o diag-
nóstico de 4.8 Cefaléia persistente e diária desde o início.

A cefaléia da CPDI pode ter características associadas sugestivas tanto
de migrânea quanto de cefaléia do tipo tensional. Cefaléias secundárias, tais
como a cefaléia da hipotensão liquórica, a cefaléia da hipertensão liquórica,
a cefaléia pós-traumática e cefaléia atribuída a infecção (particularmente
viral), devem ser excluídas por investigação apropriada.

Se há ou houve, nos últimos dois meses, abuso de medicação que preenche
o critério B para quaisquer das subformas da 8.2 Cefaléia por uso excessivo
de medicação, a regra é codificar para qualquer cefaléia preexistente mais
8.2.7 Provável cefaléia por uso excessivo de medicamento, mas não para 4.8
Cefaléia persistente e diária desde o início.

A CPDI pode assumir duas subformas: uma autolimitada, que tipicamente
desaparece sem tratamento dentro de alguns meses e outra refratária, que é
resistente a programas agressivos de tratamento. O subcomitê objetiva estimular
uma caracterização clínica adicional e uma pesquisa fisiopatológica dessa
entidade, especialmente estudos que comparem a 4.8 Cefaléia persistente e
diária desde o início com a 2.3 Cefaléia do tipo tensional crônica.
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Parte 2

Cefaléias Secundárias

5. Cefaléia atribuída a trauma cefálico ou cervical

6. Cefaléia atribuída a doença vascular craniana ou cervical

7. Cefaléia atribuída a transtorno intracraniano não-vascular

8. Cefaléia atribuída a uma substância ou a sua retirada

9. Cefaléia atribuída a infecção

10. Cefaléia atribuída a transtorno da homeostase

11. Cefaléia ou dor facial atribuída a transtorno do crânio,
pescoço, olhos, ouvidos, nariz, seios da face, dentes, boca
ou outras estruturas faciais ou cranianas

12. Cefaléia atribuída a transtorno psiquiátrico
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5. Cefaléia atribuída a trauma cefálico ou cervical
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Introdução

Quando um paciente tem uma cefaléia pela primeira vez, ou um novo tipo de
cefaléia e, ao mesmo tempo, desenvolve um tumor cerebral, é natural concluir
que a cefaléia é secundária ao tumor. Tais pacientes devem receber apenas
um diagnóstico de cefaléia – 7.4 Cefaléia atribuída a neoplasia intracraniana
– mesmo que a cefaléia tenha as características de migrânea, cefaléia do tipo
tensional ou cefaléia em salvas. Em outras palavras, uma nova cefaléia
ocorrendo concomitantemente a outro transtorno reconhecidamente capaz
de causá-la é sempre diagnosticada como secundária.

A situação é diferente quando o paciente tem previamente um tipo de cefaléia
primária que piora, em estreita relação temporal com a ocorrência de outro
transtorno. Na primeira edição da Classificação Internacional das Cefaléias
nós concluímos, após muitos debates, que apenas uma nova cefaléia poderia
ser considerada secundária. Entretanto, durante o trabalho com a segunda edição
tornou-se óbvio que isso resultem algumas situações inaceitáveis. Que dizer
de um paciente que, em toda sua vida, houvesse tido dez crises de migrânea e,
após um trauma craniano, passasse a ter duas crises incapacitantes por semana?
De acordo com a sistemática da primeira edição, esse paciente poderia apenas
receber o diagnóstico de migrânea. Outro exemplo é um paciente com cefaléia
do tipo tensional cuja cefaléia piora em associação com um tumor, embora
mantendo as mesmas características. O diagnóstico de 7.4 Cefaléia atribuída
a neoplasia intracraniana não poderia ser dado previamente. Finalmente, nada
no passado poderia ser diagnosticado como cefaléia por abuso de medicação
porque sempre ocorreria no contexto de um agravo de uma cefaléia primária,
em geral migrânea, que permaneceria como o único diagnóstico.

Por essas razões, introduzimos um novo modo de diagnosticar e classificar
cefaléias primárias que pioram, em uma relação temporal estreita com outros
transtornos que, através de bons estudos científicos, são reconhecidamente
capazes de causar dor de cabeça. Tais pacientes podem agora receber dois
diagnósticos: o da cefaléia primária e o da cefaléia secundária. Teoricamente,
o novo sistema está mais aberto à interpretação do que o primeiro, mas, de
fato, o antigo sistema nunca era usado quando conduzia a diagnósticos irra-
zoáveis. O problema, com o novo sistema, é decidir, em pacientes cuja cefaléia
primária piora em relação com outro transtorno, entre usar apenas o diag-
nóstico primário ou adicionar também o diagnóstico de uma cefaléia secun-
dária. Os seguintes fatores apóiam o uso de dois diagnósticos: uma relação
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temporal muito estreita, piora acentuada da cefaléia primária, a existência de
outra evidência de que o outro transtorno pode agravar a cefaléia primária da
maneira como foi observada e a remissão da cefaléia após cura ou remissão
do outro transtorno.

Na primeira edição da Classificação Internacional das Cefaléias, os critérios
diagnósticos para cefaléias secundárias variavam e freqüentemente eram pouco
informativos sobre as características da cefaléia. Para essa segunda edição foi
decidido padronizar e, sempre que possível, fornecer mais características da
cefaléia. Portanto, os critérios diagnósticos têm a seguinte disposição.

Critérios diagnósticos para cefaléias secundárias
A. Cefaléia com uma (ou mais) das seguintes características (listadas)1,2 e

preenchendo os critérios C e D
B. Um outro transtorno reconhecidamente capaz de causar cefaléia
C. A cefaléia ocorre em estreita relação temporal com outro transtorno e/ou

há outra evidência de uma relação causal
D. A cefaléia sofre acentuada redução ou remite dentro de três meses (ou

menos para alguns transtornos) após tratamento bem-sucedido ou remissão
espontânea do transtorno causador3

Notas
1. Para a maioria das cefaléias secundárias, as características da dor são

insuficientemente descritas na literatura científica. Mesmo para aquelas em
que essas características estão bem descritas, há poucos aspectos relevantes
para o diagnóstico. Portanto, o critério diagnóstico A geralmente contribui
pouco para o estabelecimento da relação causal. No entanto, os critérios B, C
e D geralmente estabelecem de forma eficaz a relação causal. Isto torna
possível utilizar o critério A não apenas como uma característica definida,
mas também para informar o máximo possível sobre a cefaléia ou para mostrar
quão pouco sabemos a seu respeito. É por isso que a formulação do critério
A agora permite a menção de um grande número de características. Esperamos
que isto estimule mais pesquisas sobre as características das cefaléias
secundárias, de modo que eventualmente o critério A para muitas destas
cefaléias possa tornar-se mais claramente definido.

2. Se nada se sabe sobre a cefaléia, estabelece-se “sem características típicas
conhecidas”.

3. O critério D nem sempre pode ser apurado e alguns supostos distúrbios
causadores não podem ser tratados ou não remitem espontaneamente.
Nesses casos, o critério D pode ser substituído por: “Outras causas ex-
cluídas por investigação apropriada”.
Em muitos casos não é possível um acompanhamento adequado, ou o

diagnóstico precisa ser feito antes do tempo necessário para a remissão. Na
maioria desses casos a cefaléia deve ser classificada como Cefaléia
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provavelmente atribuída a [ transtorno em questão]: uma relação definitiva
só pode ser estabelecida com plena fidelidade uma vez que o critério D tenha
sido preenchido. Isso vale especialmente nas situações em que uma cefaléia
primária preexistente é agravada por outra doença. Por exemplo, a grande
maioria dos pacientes que preenche os critérios para a 1.5.1 Migrânea crônica
está em uso excessivo de medicação e melhorará após cessar este uso
excessivo. A regra nesse caso, estando pendente a retirada do uso excessivo
de medicação, é classificar de acordo com o subtipo de migrânea precedente
(freqüentemente 1.1 Migrânea sem aura) mais 1.6.5 Provável migrânea
crônica mais 8.2.7 Provável cefaléia por uso excessivo de medicação. Após
a retirada da medicação em uso excessivo, se o paciente não melhorar dentro
de dois meses, o critério D para 8.2 Cefaléia por uso excessivo de medicação
não estará preenchido e esse diagnóstico deve então ser excluído em favor
de 1.5.1 Migrânea crônica. Uma regra similar se aplica a pacientes em uso
excessivo de medicação, mas que, por outro lado, preenchem os critérios
para 2.3 Cefaléia do tipo tensional crônica.

Na maioria dos casos o critério D tem um tempo limite para a melhora da
cefaléia após a cura, remissão espontânea ou remoção da causa presumida.
Geralmente esse tempo é de três meses, mas ele é menor para algumas cefaléias
secundárias. Se a cefaléia persiste após três meses (ou um limite menor),
deve ser questionado se ela é realmente secundária à causa presumida.
Cefaléias secundárias persistindo após três meses têm sido observadas muitas
vezes, mas a maioria não é de etiologia cientificamente comprovada. Tais
casos são incluídos no apêndice como Cefaléia crônica atribuída a [um
transtorno específico].
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5. Cefaléia atribuída a trauma cefálico e/ou cervical

5.1 Cefaléia pós-traumática aguda
5.1.1 Cefaléia pós-traumática aguda atribuída a lesão cefálica

moderada ou grave
5.1.2 Cefaléia pós-traumática aguda atribuída a lesão cefálica leve

5.2 Cefaléia pós-traumática crônica
5.2.1 Cefaléia pós-traumática crônica atribuída a lesão cefálica

moderada ou grave
5.2.2 Cefaléia pós-traumática crônica atribuída a lesão cefálica leve

5.3 Cefaléia aguda atribuída a lesão em chicotada
5.4 Cefaléia crônica atribuída a lesão em chicotada
5.5 Cefaléia atribuída a hematoma intracraniano traumático

5.5.1 Cefaléia atribuída a hematoma epidural
5.5.2 Cefaléia atribuída a hematoma subdural

5.6 Cefaléia atribuída a outro trauma cefálico e/ou cervical
5.6.1 Cefaléia aguda atribuída a outro trauma cefálico e/ou cervical
5.6.2 Cefaléia crônica atribuída a outro trauma cefálico e/ou cervical

5.7 Cefaléia pós-craniotomia
5.7.1 Cefaléia aguda pós-craniotomia
5.7.2 Cefaléia crônica pós-craniotomia

Comentário Geral
Cefaléia primária, secundária ou ambas?
Quando uma nova cefaléia ocorre pela primeira vez em estreita relação
temporal com um trauma conhecido, ela é classificada como uma cefaléia
secundária atribuída ao trauma. Isso é válido também se a cefaléia tiver
característica de migrânea, cefaléia do tipo tensional ou cefaléia em salvas.
Quando uma cefaléia primária preexistente piora em estreita relação temporal
com um trauma, há duas possibilidades e é necessário discernimento. O
paciente pode receber apenas o diagnóstico da cefaléia primária preexistente
ou pode receber esse diagnóstico mais o da cefaléia atribuída ao trauma.
Fatores que apóiam o acréscimo do último diagnóstico são: uma relação
temporal muito estreita com o trauma, piora acentuada da cefaléia preexistente,
evidência clara de que o tipo de trauma em questão pode agravar a cefaléia
primária e, finalmente, a melhora da cefaléia após a recuperação do trauma.

Definida, provável ou crônica?
Em muitos casos de cefaléia secundária o diagnóstico é definido apenas
quando a dor desaparece ou melhora de forma notável dentro de um intervalo
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de tempo específico, após um tratamento eficaz ou a remissão espontânea do
transtorno causador. Nesses casos, a relação temporal é uma parte essencial
da evidência de causa. Isso não é o que acontece no caso de trauma, onde a
relação causal é estabelecida pelo início em estreita relação temporal com o
trauma, embora seja suficientemente reconhecido que a cefaléia, após o trauma,
muitas vezes persiste. Quando isso ocorre, por exemplo, após um traumatismo
craniano, diagnostica-se a 5.2 Cefaléia pós-traumática crônica. Até que
haja decorrido tempo suficiente para a recuperação, o diagnóstico de 5.1
Cefaléia pós-traumática aguda é definido, se os critérios forem preenchidos.
O mesmo se aplica após a lesão em chicotada. A opção diagnóstica Provável
cefaléia atribuída a trauma da cabeça e/ou pescoço inexiste.

Introdução
A cefaléia é um sintoma que pode ocorrer após lesão na cabeça, pescoço ou
cérebro. Freqüentemente a cefaléia resultante de trauma na cabeça é acompanhada
de outros sintomas, como vertigem, dificuldade de concentração, irritabilidade,
alteração de personalidade e insônia. Essa constelação de sintomas, em que a
cefaléia é o mais proeminente, é conhecida como síndrome pós-traumática.

Uma variedade de padrões de dor pode se seguir a um trauma cefálico e
pode simular cefaléias primárias – mais freqüentemente a cefaléia do tipo
tensional, em mais de 80% dos pacientes. Em alguns casos, uma migrânea
típica com ou sem aura pode ser desencadeada, tendo já sido descrita também
uma síndrome cefaléia em salva-símile em alguns pacientes.

É fácil estabelecer uma relação entre uma cefaléia e um trauma cefálico ou
cervical quando esta aparece imediatamente ou nos primeiros dias após o trauma.
Por outro lado é difícil correlacionar a cefaléia com o trauma quando a dor ocorre
semanas ou até meses após o trauma, especialmente porque a maioria tem um
padrão de cefaléia do tipo tensional e a prevalência desse tipo de dor de cabeça
na população é muito elevada. Tais cefaléias pós-traumáticas de início tardio têm
sido descritas em relatos esporádicos, mas não em estudos de caso-controle.

Existem fatores de risco reconhecidos para um mau prognóstico após
lesão cefálica ou por chicotada. As mulheres têm um risco maior para cefaléia
pós-traumática, e o aumento da faixa etária está associado a uma recuperação
mais lenta e incompleta. Os fatores mecânicos, como a posição da cabeça no
impacto – rodada ou inclinada – aumentam o risco de cefaléia após o trauma.
A relação entre a gravidade da lesão e a gravidade da síndrome pós-traumática
não foi conclusivamente estabelecida. A maioria dos estudos sugere que a
cefaléia pós-traumática é menos freqüente quando a lesão cefálica é mais
grave. Entretanto, a relação causal entre o trauma cefálico e/ou cervical e a
cefaléia é difícil de ser estabelecida em alguns casos de trauma muito leve.

O papel dos litígios na persistência da cefaléia ainda é discutido e alguns
estudos mostram uma redução da cefaléia em países onde as vítimas de
acidentes não recebem indenização. A 5.2 Cefaléia pós-traumática crônica e
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a 5.4 Cefaléia atribuída a lesão em chicotada crônica fazem parte
freqüentemente da síndrome pós-traumática, em que a complexa inter-relação
entre os fatores orgânicos e psicossociais é de difícil avaliação.

5.1 Cefaléia pós-traumática aguda

5.1.1 Cefaléia pós-traumática aguda atribuída a lesão cefálica
moderada ou grave

Critérios diagnósticos
A. Cefaléia sem características típicas conhecidas, preenchendo os critérios C e D
B. Trauma cefálico com pelo menos uma das seguintes características:

1. perda de consciência por > 30 minutos
2. Escala de Coma de Glasgow < 13
3. amnésia pós-traumática por > 48 horas
4. demonstração por imagem de lesão traumática encefálica (hematoma

cerebral, hemorragia intracerebral e/ou subaracnóidea, contusão
cerebral e/ou fratura de crânio)

C. A cefaléia aparece dentro de 7 dias após o trauma cefálico ou após a
recuperação da consciência que se segue ao trauma cefálico

D. Uma ou outra dentre as seguintes situações:
1. a cefaléia desaparece dentro de 3 meses após o trauma cefálico
2. a cefaléia persiste porém ainda não se passaram 3 meses do trauma

cefálico

5.1.2 Cefaléia pós-traumática aguda atribuída a lesão cefálica
leve

Critérios diagnósticos
A. Cefaléia sem características típicas conhecidas, preenchendo os critérios

C e D
B. Trauma cefálico com todas as seguintes características:

1. sem perda de consciência ou perda de consciência por < 30 minutos
2. Escala de Coma de Glasgow ≥ 13
3. sinais e/ou sintomas diagnósticos de concussão

C. A cefaléia aparece dentro de 7 dias após o trauma cefálico
D. Uma ou outra dentre as seguintes situações:

1. a cefaléia desaparece dentro de 3 meses após o trauma cefálico
2. a cefaléia persiste porém ainda não se passaram três meses do trauma cefálico

Comentário
A lesão cefálica leve pode originar um complexo sintomático com alterações
cognitivas, comportamentais e de consciência e um resultado na Escala de
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Coma de Glasgow ≥ 13. Isso pode ocorrer com ou sem anormalidades no
exame neurológico ou na investigação por neuroimagem (TC, RM), EEG,
potencial evocado, exame do LCR, teste de função vestibular e testagem
neuropsicológica. Não há evidência de que uma anormalidade em qualquer
desses métodos modifique o prognóstico ou contribua para o tratamento.
Esses métodos de investigação não devem ser considerados rotineiros para
pacientes com cefaléia pós-traumática. Devem ser cogitados caso a caso ou
com o propósito de pesquisa.

5.2 Cefaléia pós-traumática crônica

Comentário
A cefaléia pós-traumática crônica é freqüentemente parte da síndrome pós-
traumática, que inclui uma variedade de sintomas, como distúrbio do equi-
líbrio, déficit de concentração, diminuição da capacidade de trabalho, irrita-
bilidade, humor deprimido, distúrbios do sono, etc. A relação entre sentenças
legais e o perfil temporal da cefaléia pós-traumática crônica não está claramente
estabelecida, mas é importante avaliar os pacientes cuidadosamente, os quais
podem estar simulando e/ou visando ganho secundário.

5.2.1 Cefaléia pós-traumática crônica atribuída a lesão
cefálica moderada ou grave

Critérios diagnósticos
A. Cefaléia sem características típicas conhecidas, preenchendo os critérios C e D
B. Trauma cefálico com pelo menos uma das seguintes características:

1. perda de consciência por > 30 minutos
2. Escala de Coma de Glasgow < 13
3. amnésia pós-traumática por > 48 horas
4. demonstração por exame de imagem de lesão traumática encefálica

(hematoma cerebral, hemorragia intracerebral e/ou subaracnóidea,
contusão cerebral e/ou fratura de crânio)

C. A cefaléia aparece dentro de 7 dias após o trauma cefálico ou após a
recuperação da consciência que se segue ao trauma cefálico

D. A cefaléia persiste por > 3 meses após o trauma cefálico

5.2.2 Cefaléia pós-traumática crônica atribuída a lesão cefálica leve

Critérios diagnósticos
A. Cefaléia sem características típicas conhecidas, preenchendo os critérios

C e D
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B. Trauma cefálico com pelo menos uma das seguintes características:
1. sem perda de consciência ou perda de consciência por < 30 minutos
2. Escala de Coma de Glasgow ≥ 13
3. sinais e/ou sintomas diagnósticos de concussão

C. A cefaléia desenvolve-se dentro de 7 dias após o trauma cefálico
D. A cefaléia que persiste por > 3 meses após trauma cefálico

Comentário
A lesão cefálica leve pode originar um complexo sintomático com alterações
cognitivas, comportamentais e de consciência e um resultado na Escala de Coma
de Glasgow ≥ 13. Isso pode ocorrer com ou sem anormalidades no exame
neurológico ou na investigação por neuroimagem (TC, RM), EEG, potencial
evocado, exame do LCR, teste de função vestibular e testagem neuropsicológica.
Não há evidência de que uma anormalidade em qualquer desses métodos
modifique o prognóstico ou contribua para o tratamento. Esses métodos de
investigação não devem ser considerados rotineiros para pacientes com cefaléia
pós-traumática. Devem ser cogitados caso a caso ou com o propósito de pesquisa.

5.3 Cefaléia aguda atribuída a lesão em chicotada

Critérios diagnósticos
A. Cefaléia sem características típicas conhecidas, preenchendo os critérios C e D
B. História de chicotada (movimento súbito e significativo de aceleração/

desaceleração do pescoço) associada com o início da dor cervical
C. A cefaléia aparece dentro de 7 dias após a lesão em chicotada
D. Uma dentre as duas situações seguintes:

1. a cefaléia desaparece dentro de 3 meses após a lesão em chicotada
2. a cefaléia persiste porém ainda não se passaram 3 meses da lesão em

chicotada

Comentários
O termo chicotada comumente refere-se a uma súbita aceleração e/ou desa-
celeração do pescoço (na maioria dos casos devido a acidentes de trânsito). As
manifestações clínicas incluem sinais e sintomas relacionados com o pescoço,
assim como transtornos somáticos extracervicais, sensitivos, comportamentais,
cognitivos e afetivos cujos modos de expressão e evolução podem variar ampla-
mente ao longo do tempo. A cefaléia é muito comum nessa síndrome pós-
chicotada. A Força Tarefa de Quebec em Distúrbios Associados a Chicotada
(Quebec Task Force on Whiplash-Associated Disorders) propôs uma classi-
ficação em cinco categorias que pode ser útil em estudos prospectivos.

Existem importantes diferenças na incidência da síndrome pós-chicotada
em países diferentes, talvez relacionadas à expectativa por compensação.
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5.4 Cefaléia crônica atribuída a lesão em chicotada

Critérios diagnósticos
A. Cefaléia sem características típicas conhecidas, preenchendo os critérios C e D
B. História de chicotada (movimento súbito e significativo de aceleração/

desaceleração do pescoço) associada, no tempo, a dor cervical
C. A cefaléia desenvolve-se dentro de sete dias após a chicotada
D. A cefaléia que persiste por > 3 meses após a chicotada

Comentário
Cefaléia pós lesão em chicotada crônica é freqüentemente parte da síndrome
pós-traumática. Não há evidências claras de que um litígio subseqüente, com
sentença pendente, esteja associado com o prolongamento da cefaléia. É
importante avaliar os pacientes cuidadosamente, que podem estar simulando
e/ou visando compensação.

5.5 Cefaléia atribuída a hematoma intracraniano traumático

Classificada em outro local
Cefaléia atribuída a hemorragia intracerebral e/ou subaracnóidea traumática ou
a hematoma intracerebral traumático é codificada como 5.1.1 Cefaléia pós-
traumática aguda atribuída a lesão cefálica moderada ou grave ou 5.2.1 Cefaléia
pós-traumática crônica atribuída a lesão cefálica moderada ou grave.

5.5.1 Cefaléia atribuída a hematoma epidural

Critérios diagnósticos
A. Cefaléia de início agudo, sem outras características típicas conhecidas,

preenchendo os critérios C e D
B. Evidência por exame de neuroimagem de hematoma epidural
C. A cefaléia aparece dentro de minutos até 24 horas após o desenvolvimento

do hematoma
D. Uma dentre as duas situações seguintes:

1. a cefaléia desaparece em até 3 meses após a evacuação do hematoma
2. a cefaléia persiste porém ainda não se passaram 3 meses desde a

evacuação do hematoma

Comentário
O hematoma epidural ocorre dentro de horas após o trauma craniano, que
pode ser moderado. Está sempre associado a sinais focais e a transtornos da
consciência. Requer cirurgia de emergência.
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5.5.2 Cefaléia atribuída a hematoma subdural

Critérios diagnósticos
A. Cefaléia aguda ou progressiva, sem outras características típicas

conhecidas, preenchendo os critérios C e D
B. Evidência por exame de neuroimagem de hematoma subdural
C. A cefaléia aparece dentro de 24 a 72 horas após o desenvolvimento do

hematoma
D. Uma dentre as duas situações seguintes:

1. a cefaléia desaparece em até 3 meses após a evacuação do hematoma
2. a cefaléia persiste porém ainda não se passaram 3 meses desde a

evacuação do hematoma

Comentários
Os diferentes tipos de hematomas subdurais devem ser distinguidos de acordo
com o seu perfil temporal. Nos hematomas agudos e subagudos, que geralmente
ocorrem após traumatismo de cabeça evidente, a cefaléia é freqüente (11% a
53%), mas é comumente mascarada por sinais focais e por transtornos da
consciência. Nos hematomas subdurais crônicos a cefaléia é mais freqüente
ainda (até 81%) e, embora moderada, pode ser o principal sintoma. O diagnóstico
pode ser difícil porque o trauma de cabeça implicado é freqüentemente trivial e
pode ter sido esquecido pelo paciente. O hematoma subdural crônico 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 complicação da hipo-
tensão liquórica. A cefaléia atribuída a isso é classificada aqui. Nesses casos, a
cefaléia é inicialmente postural e pode permanecer postural ou tornar-se contínua.

5.6 Cefaléia atribuída a outro trauma cefálico e/ou cervical

5.6.1 Cefaléia aguda atribuída a outro trauma cefálico e/ou
cervical

Critérios diagnósticos
A. Cefaléia sem características típicas conhecidas, preenchendo os critérios C e D
B. Evidência de trauma cefálico e/ou cervical de um tipo ainda não descrito

anteriormente
C. A cefaléia aparece em estreita relação temporal com o trauma cefálico e/ou

cervical, e/ou existe outra evidência para estabelecer essa relação causal
D. Uma dentre as duas situações a seguir:

1. a cefaléia desaparece dentro de 3 meses após o trauma cefálico e/ou
cervical
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2. a cefaléia persiste porém ainda não se passaram 3 meses desde o
trauma cefálico e/ou cervical

5.6.2 Cefaléia crônica atribuída a outro trauma cefálico e/ou
cervical

Critérios diagnósticos
A. Cefaléia sem características típicas conhecidas, preenchendo os critérios C e D
B. Evidência de trauma cefálico e/ou cervical de um tipo ainda não descrito

anteriormente
C. A cefaléia aparece em estreita relação temporal com o trauma cefálico e/

ou cervical, e/ou existe outra evidência para estabelecer essa relação causal
D. A cefaléia persiste por > 3 meses após o trauma cefálico e/ou cervical.

5.7 Cefaléia pós-craniotomia

5.7.1 Cefaléia aguda pós-craniotomia

Critérios diagnósticos
A. Cefaléia de intensidade variável, máxima na área da craniotomia,

preenchendo os critérios C e D
B. Craniotomia realizada por uma razão outra que não trauma cefálico1

C. A cefaléia aparece dentro de 7 dias após a craniotomia
D. Uma dentre as duas situações seguintes:

1. a cefaléia desaparece em até 3 meses após a craniotomia
2. a cefaléia persiste, porém não se passaram 3 meses da craniotomia

Nota
1. Quando a craniotomia ocorreu devido a trauma cefálico, codificar como 5.1.1

Cefaléia pós-traumática aguda atribuída a lesão cefálica moderada ou grave.

5.7.2 Cefaléia crônica pós-craniotomia

Critérios diagnósticos
A. Cefaléia de intensidade variável, máxima na área da craniotomia,

preenchendo os critérios C e D
B. Craniotomia realizada por uma razão outra que não trauma cefálico1

C. A cefaléia aparece dentro de 7 dias após a craniotomia
D. A cefaléia persiste por > 3 meses após a craniotomia.

Nota
1. Quando a craniotomia ocorreu devido a trauma cefálico codificar como 5.1.1

Cefaléia pós-traumática aguda atribuída a lesão cefálica moderada ou grave.
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Comentários
A cefaléia pós-operatória imediata pode ocorrer em até 80% dos pacientes após
a craniotomia, mas, na maioria dos pacientes, melhora em até sete dias. Menos
de um quarto dos pacientes desenvolve cefaléia persistente (superior a três meses)
relacionada ao procedimento cirúrgico. Os procedimentos na fossa posterior,
especialmente as craniotomias suboccipitais realizadas para neurinomas do
acústico, são mais comumente associadas à cefaléia pós-craniotomia.

A patogênese da cefaléia crônica pós-craniotomia é obscura, mas pode
envolver inflamação meníngea, encarceramento de nervo, adesão de músculo
à dura-máter ou outros mecanismos. Modificações no procedimento opera-
tório, incluindo o uso de cranioplastia osteoplástica, podem levar à redução
da incidência de cefaléia pós-craniotomia, por prevenir a adesão da fáscia e
do músculo à dura-máter subjacente.
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6. Cefaléia atribuída a doença vascular craniana ou cervical

6.1 Cefaléia atribuída a acidente vascular cerebral isquêmico ou
ataque isquêmico transitório

6.1.1 Cefaléia atribuída a acidente vascular cerebral isquêmico
(infarto cerebral)

6.1.2 Cefaléia atribuída a ataque isquêmico transitório (AIT)
6.2 Cefaléia atribuída a hemorragia intracraniana não-traumática

6.2.1 Cefaléia atribuída a hemorragia intracerebral
6.2.2 Cefaléia atribuída a hemorragia subaracnóidea (HSA)

6.3 Cefaléia atribuída a malformação vascular não-rota
6.3.1 Cefaléia atribuída a aneurisma sacular
6.3.2 Cefaléia atribuída a malformação arteriovenosa (MAV)
6.3.3 Cefaléia atribuída a fístula arteriovenosa dural
6.3.4 Cefaléia atribuída a angioma cavernoso
6.3.5 Cefaléia atribuída a angiomatose encéfalo-trigeminal ou

leptomeníngea (síndrome de Sturge-Weber)
6.4 Cefaléia atribuída a arterite

6.4.1 Cefaléia atribuída a arterite de células gigantes (ACG)
6.4.2 Cefaléia atribuída a angiite primária do sistema nervoso

central (SNC)
6.4.3 Cefaléia atribuída a angiite secundária do sistema nervoso

central (SNC)
6.5 Dor da artéria carótida ou vertebral

6.5.1 Cefaléia ou dor cervical ou facial atribuída a dissecção arterial
6.5.2 Cefaléia pós-endarterectomia
6.5.3 Cefaléia da angioplastia carotídea
6.5.4 Cefaléia atribuída a procedimentos endovasculares

intracranianos
6.5.5 Cefaléia da angiografia

6.6 Cefaléia atribuída a trombose venosa cerebral (TVC)
6.7 Cefaléia atribuída a outro transtorno vascular intracraniano

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

6.7.2 Encefalopatia mitocondrial, acidose lática e episódios
semelhantes a acidente vascular encefálico (MELAS)

6.7.3 Cefaléia atribuída a angiopatia benigna do sistema nervoso
central

6.7.4 Cefaléia atribuída à apoplexia pituitária

Comentário Geral
Cefaléia primária, secundária ou ambas?
Quando uma nova cefaléia ocorre pela primeira vez em estreita relação tem-
poral com um transtorno vascular, ela é classificada como uma cefaléia secun-
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dária atribuída a esse transtorno vascular. Isto também é verdadeiro se a
cefaléia tem as características de migrânea, cefaléia do tipo tensional ou cefaléia
em salvas.

Quando uma cefaléia primária preexistente piora em relação temporal estreita
com um transtorno vascular, existem duas possibilidades, e é necessário
discernimento. O paciente pode receber somente o diagnóstico da cefaléia
primária preexistente ou pode receber esse diagnóstico mais o da cefaléia
atribuída ao transtorno vascular. Os fatores que apóiam o acréscimo do último
diagnóstico são: uma relação temporal muito estreita com o transtorno vas-
cular; acentuada piora da cefaléia preexistente; evidência clara de que o
transtorno é capaz de agravar a cefaléia primária; e, finalmente, a melhora da
cefaléia após a fase aguda do transtorno vascular.

Definida, provável ou crônica?
Um diagnóstico de Cefaléia atribuída a doença vascular geralmente se torna
definido apenas quando a cefaléia desaparece ou melhora significativamente
dentro de um período de tempo especificado após o seu início ou após a fase
aguda do transtorno. Quando este não é o caso, ou antes que o tempo especi-
ficado haja decorrido, um diagnóstico de Provável cefaléia atribuída a doença
vascular é geralmente aplicado.

Quando a cefaléia não desaparece nem melhora significativamente após
três meses, a alternativa é o diagnóstico de A6.8 Cefaléia crônica pós-
distúrbio vascular que é descrita apenas no Apêndice, já que tais cefaléias
têm sido insuficientemente documentadas, e mais estudos são necessários
para se estabelecer melhores critérios para uma relação causal.

Introdução
O diagnóstico de cefaléia e a sua ligação causal é fácil na maioria das alte-
rações vasculares listadas adiante, porque a cefaléia se apresenta agudamente
e associada a sinais neurológicos e também porque se remite rapidamente. A
relação temporal estreita entre a cefaléia e os sinais neurológicos é, portanto,
crucial para se estabelecer a relação causal.

Em muitas dessas doenças, como o acidente vascular isquêmico ou hemor-
rágico, a cefaléia é obscurecida por sinais neurológicos focais e/ou por
transtornos da consciência. Em outras, como a hemorragia subaracnóidea, a
cefaléia costuma ser o sintoma mais proeminente. Em outras condições que
podem causar tanto cefaléia quanto acidente vascular cerebral, tais como
dissecções, trombose venosa cerebral, arterite de células gigantes e a angiite
do sistema nervoso central, a cefaléia é freqüentemente um sintoma inicial
de alerta. É, portanto, crucial o reconhecimento da associação da cefaléia
com tais transtornos no sentido de diagnosticar corretamente a doença vas-
cular subjacente e iniciar o tratamento apropriado prontamente, prevenindo
conseqüências neurológicas potencialmente graves.
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Todas estas condições podem ocorrer em pacientes com histórico prévio
de cefaléia primária de qualquer tipo. Um indício que sugere uma condição
vascular subjacente é o início, geralmente súbito, de uma nova cefaléia, até
então não experimentada pelo paciente. Sempre que isso ocorra, uma condição
vascular deve ser investigada com urgência.

Para todas as doenças vasculares listadas aqui, os critérios diagnósticos
incluem, sempre que possível:
A. Cefaléia com uma (ou mais) das características citadas (se alguma for

conhecida) e que preencha os critérios C e D
B. Critérios diagnósticos maiores da doença vascular
C. Relação temporal e/ou outra evidência de relação causal com a doença vascular
D. Melhora ou desaparecimento da cefaléia dentro de um período definido de

tempo1 após o seu início, ou após a doença vascular ter-se remitido, ou
após sua fase aguda.

Nota
1. Para a cefaléia atribuída a algumas doenças vasculares, não há referência

ao critério D porque não há informações suficientes para se estabelecer
qualquer limite de tempo para a melhora ou o desaparecimento da cefaléia.

6.1 Cefaléia atribuída a acidente vascular cerebral isquêmico
ou ataque isquêmico transitório

6.1.1 Cefaléia atribuída a acidente vascular cerebral
isquêmico (infarto cerebral)

Critérios diagnósticos
A. Qualquer cefaléia nova aguda preenchendo o critério C
B. Sinais neurológicos e/ou evidência por neuroimagem de um acidente

vascular isquêmico recente
C. A cefaléia aparece simultaneamente com ou em relação temporal estreita com

sinais ou outra evidência de um acidente vascular cerebral isquêmico

Comentários
A cefaléia do acidente vascular cerebral isquêmico é acompanhada por sinais
neurológicos focais e/ou alterações da consciência, em geral permitindo fácil
diferenciação das cefaléias primárias. É geralmente de moderada intensidade
sem características específicas.

A cefaléia acompanha o acidente vascular isquêmico em 17% a 34% dos
casos, é mais freqüente nos acidentes vasculares do território basilar do que
do carotídeo. É de pouco valor prático no estabelecimento do diagnóstico
etiológico do acidente vascular, exceto pelo fato de que a cefaléia é raramente
associada a infartos lacunares e extremamente comum na dissecção arterial.
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6.1.2 Cefaléia atribuída a ataque isquêmico transitório (AIT)

Critérios diagnósticos
A. Qualquer cefaléia nova aguda que preencha os critérios C e D
B. Déficit neurológico focal de origem isquêmica durando < 24 horas
C. A cefaléia aparece simultaneamente com o início do déficit focal
D. A cefaléia desaparece dentro de 24 horas.

Comentário
Embora seja mais freqüente nos AIT do território basilar do que nos do território
carotídeo, a cefaléia raramente é um sintoma proeminente de um AIT. O
diagnóstico diferencial entre um AIT com cefaléia e uma crise de migrânea com
aura pode ser particularmente difícil. A forma de instalação é fundamental: o
déficit focal é tipicamente súbito em um AIT e mais freqüentemente progressivo
na migrânea com aura. Além disso, os fenômenos positivos (p.ex., escotoma
cintilante) são muito mais comuns na aura de migrânea do que no AIT, enquanto
sintomas negativos são mais freqüentes no AIT.

6.2 Cefaléia atribuída a hemorragia intracraniana não-
traumática

Classificada em outro local
A cefaléia atribuída a hemorragia intracerebral e/ou subaracnóidea ou a
hematoma intracerebral traumático é codificada como 5.1.1 Cefaléia pós-
traumática aguda atribuída a lesão cefálica moderada ou grave ou 5.2.1 Cefa-
léia pós-traumática crônica atribuída a lesão cefálica moderada ou grave.

A cefaléia atribuída a hematoma epidural traumático é codificada como 5.5.1
Cefaléia atribuída a hematoma epidural; cefaléia atribuída a hematoma subdural
traumático é codificada como 5.5.2 Cefaléia atribuída a hematoma subdural.

6.2.1 Cefaléia atribuída a hemorragia intracerebral

Critérios diagnósticos
A. Qualquer cefaléia nova aguda preenchendo o critério C
B. Sinais neurológicos ou evidência por neuroimagem de hemorragia intrace-

rebral não-traumática recente
C. A cefaléia aparece simultaneamente ou em relação temporal muito estreita

com uma hemorragia intracerebral.

Comentários
Devido ao uso, o termo intracerebral neste contexto inclui intracerebelar.

A cefaléia é mais freqüente e mais intensa no acidente vascular cerebral
hemorrágico do que no isquêmico. Geralmente é obscurecida por déficits focais
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ou coma, mas pode também ser o sintoma precoce mais proeminente da hemor-
ragia cerebelar, a qual pode requerer descompressão cirúrgica de emergência.

A 6.2.1 Cefaléia atribuída a hemorragia intracerebral é mais freqüente-
mente devida a sangramento subaracnóideo associado e a compressão local
do que a hipertensão intracraniana. Pode, ocasionalmente, apresentar-se como
cefaléia trovoada.

6.2.2 Cefaléia atribuída a hemorragia subaracnóidea (HSA)

Critérios diagnósticos
A. Cefaléia intensa de início súbito preenchendo os critérios C e D
B. Evidência de hemorragia subaracnóidea não-traumática por neuroimagem

(TC ou RM T2 ou flair) ou LCR, com ou sem outros sinais clínicos
C. A cefaléia aparece simultaneamente com a hemorragia
D. A cefaléia desaparece dentro de um mês

Comentários
A hemorragia subaracnóidea é, sem dúvida, a causa mais comum de cefaléia
intensa e incapacitante de início súbito (cefaléia trovoada) e continua sendo uma
condição grave (50% dos pacientes morrem após uma HSA, freqüentemente
antes de chegar ao hospital, e 50% dos sobreviventes ficam incapacitados).

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

A cefaléia da HSA é freqüentemente unilateral no seu início e acompa-
nhada por náusea, vômitos, transtornos da consciência, rigidez de nuca e,
menos freqüentemente, por febre e arritmia cardíaca. Contudo, pode ser menos
intensa e sem outros sinais associados. O início abrupto é a característica
mais importante. Todo paciente com cefaléia de início súbito ou cefaléia em
trovoada deve ser avaliado para HSA. O diagnóstico é confirmado por TC
sem contraste ou RM (seqüências em flair) que possuem uma sensibilidade
maior que 90% nas primeiras 24 horas. Se o exame de imagem for negativo,
duvidoso ou tecnicamente inadequado, uma punção lombar deve ser feita.

A hemorragia subaracnóidea é uma emergência neurocirúrgica.

6.3 Cefaléia atribuída a malformação vascular não-rota

Classificada em outro local
Cefaléia atribuída a malformação vascular rota é codificada como 6.2.1

Cefaléia atribuída a hemorragia intracerebral ou 6.2.2 Cefaléia atribuída a
hemorragia subaracnóidea.
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6.3.1 Cefaléia atribuída a aneurisma sacular

Critérios diagnósticos
A. Qualquer cefaléia nova aguda incluindo a cefaléia trovoada e/ou a paralisia

dolorosa do terceiro nervo craniano preenchendo os critérios C e D
B. Evidência através de neuroimagem de aneurisma sacular
C. Há evidência de que o aneurisma sacular seja a causa da cefaléia
D. A cefaléia desaparece em 72 horas
E. Excluídas, através de investigação apropriada, a hemorragia subaracnóidea,

a hemorragia intracerebral ou outra causa de cefaléia

Comentários
A cefaléia é relatada por aproximadamente 18% dos pacientes com aneurisma
cerebral não-roto.

Em geral, não apresenta características específicas, mas a cefaléia tro-
voada ocorre antes de uma HSA por aneurisma em 50% dos pacientes.
Embora a cefaléia trovoada possa ocorrer na ausência de malformação vas-
cular, tais malformações devem ser investigadas através de métodos não-
invasivos apropriados (angioRM ou angioTC) e, em casos duvidosos, por
angiografia convencional. Uma variedade clássica de “cefaléia sentinela”
(sinalizando ruptura iminente ou aumento progressivo) é uma paralisia aguda
do terceiro nervo craniano com dor retrorbitária e dilatação pupilar, indi-
cando um aneurisma da artéria cerebral comunicante posterior ou da porção
final da carótida.

6.3.2 Cefaléia atribuída a malformação arteriovenosa (MAV)

Critérios diagnósticos
A. Qualquer cefaléia nova aguda preenchendo os critérios C e D
B. Evidência através de neuroimagem de malformação arteriovenosa
C. Evidência de que a malformação arteriovenosa causa a cefaléia
D. A cefaléia desaparece dentro de 72 horas
E. Excluídas, através de investigação apropriada, a hemorragia

subaracnóidea, a hemorragia intracerebral ou outra causa de cefaléia

Comentários
Alguns casos têm sido relatados que ressaltam a associação de MAV com
uma variedade de cefaléias como a cefaléia em salvas, a hemicrania paroxística
crônica (HPC) e a SUNCT (cefaléia de curta duração, unilateral, neuralgi-
forme, com hiperemia conjuntival e lacrimejamento), mas tais casos apre-
sentam características atípicas. Não há evidência de relação entre as MAV
e tais cefaléias quando elas são típicas.
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A migrânea com aura tem sido relatada em até 58% das mulheres com
MAV. Um forte argumento em favor de uma relação causal é a intensa corre-
lação entre o lado da cefaléia ou da aura e o lado da MAV. Há portanto uma
forte sugestão de que a MAV possa causar crises de migrânea com aura
(migrânea sintomática). Apesar disso, em grandes séries de MAV, a migrânea
como quadro inicial é rara, sendo menos comum que a hemorragia, epilepsia
ou déficits focais.

6.3.3 Cefaléia atribuída a fístula arteriovenosa dural

Critérios diagnósticos
A. Qualquer cefaléia nova aguda preenchendo o critério C
B. Evidência através de neuroimagem de fístula arteriovenosa dural
C. Evidência de que a fístula causa a cefaléia.
D. Excluídas, através de investigação apropriada, a hemorragia

subaracnóidea, a hemorragia intracerebral ou outra causa de cefaléia

Comentário
Faltam estudos dedicados à cefaléia e fístulas arteriovenosas durais. Um
zumbido pulsátil e doloroso pode ser um sintoma inicial, assim como a cefaléia
com outros sinais de hipertensão intracraniana devida à diminuição do retorno
venoso e, às vezes, à trombose venosa. As fístulas carotídeo-cavernosas podem
se apresentar como oftalmoplegia dolorosa.

6.3.4 Cefaléia atribuída a angioma cavernoso

Codificada em outro local
A cefaléia atribuída a hemorragia cerebral ou a convulsão secundária a
angioma cavernoso é codificada como 6.2.1 Cefaléia atribuída a hemorragia
intracerebral ou 7.6 Cefaléia atribuída a crise epiléptica

Critérios diagnósticos
A. Qualquer cefaléia nova aguda preenchendo o critério C
B. Evidência através de neuroimagem de angioma cavernoso
C. Há evidência de que o angioma cavernoso seja a causa da cefaléia
D. Excluídas, através de investigação apropriada, a hemorragia

subaracnóidea, a hemorragia intracerebral ou outra causa de cefaléia

Comentário
Angiomas cavernosos são cada vez mais reconhecidos por RM. Não há estudo
relevante voltado à cefaléia associada com estas malformações. A cefaléia é
comumente relatada como conseqüência 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 atribuída a angiomatose encéfalo-trigeminal ou
leptomeníngea (Síndrome de Sturge-Weber)

Critérios diagnósticos
A. Qualquer cefaléia nova aguda preenchendo o critério C
B. Angioma facial, crises epilépticas ou evidência através de neuroimagem

de angioma meníngeo ipsilateral ao angioma facial
C. Há evidência de que os angiomas sejam a causa da cefaléia
D. Outras causas de cefaléia excluídas por investigação apropriada

Comentário
A cefaléia é freqüentemente relatada nesta condição, mas insuficientemente
documentada. Casos isolados sugerem que a angiomatose encéfalo-trigeminal
ou leptomeníngea pode ser causa de migrânea sintomática, particularmente
de crises de migrânea com aura prolongada (possivelmente relacionadas com
oligoemia crônica).

6.4 Cefaléia atribuída a arterite

6.4.1 Cefaléia atribuída a arterite de células gigantes (ACG)

Termos previamente utilizados
Arterite temporal, doença de Horton.

Critérios diagnósticos
A. Qualquer cefaléia nova persistente preenchendo os critérios C e D
B. Ao menos um dos seguintes:

1. artéria temporal edemaciada e dolorosa, com velocidade de hemos-
sedimentação (VHS) e/ou proteína C reativa (PCR) elevadas

2. biópsia da artéria temporal demonstrando arterite de células gigantes
C. A cefaléia aparece em relação temporal estreita com outros sinais e sinto-

mas de arterite de células gigantes.
D. A cefaléia desaparece ou apresenta grande melhora dentro de três dias

após o início do tratamento com corticosteróides em altas doses.

Comentários
De todas as arterites e doenças vasculares do colágeno, a arterite de células
gigantes é a doença mais claramente associada com cefaléia (o que se deve à
inflamação das artérias da cabeça, principalmente os ramos da artéria
carótida externa). Os pontos seguintes devem ser salientados:
� A variabilidade nas características da cefaléia e outros sintomas asso-

ciados de ACG (polimialgia reumática, claudicação da mandíbula) é tamanha
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que qualquer cefaléia recente e persistente em um paciente acima de 60
anos deve sugerir ACG e levar à investigação diagnóstica apropriada;

� Crises recentes e repetidas de amaurose fugaz associadas a cefaléia são
muito sugestivas de ACG e necessitam de investigação imediata;

� O maior risco é o de amaurose devido à neurite óptica isquêmica anterior,
que pode ser evitada pela administração imediata de corticosteróides;

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

� Existe também risco de eventos isquêmicos cerebrais e demência;
� No exame histopatológico, a artéria temporal pode apresentar-se normal

em algumas áreas (lesões segmentadas) indicando a necessidade de cortes
seriados;

� O duplex-scan da artéria temporal pode visualizar o espessamento da
parede arterial (como um halo em cortes axiais) e pode ajudar a escolher
o local para realização da biópsia.

6.4.2 Cefaléia atribuída a angiite primária do sistema nervoso
central (SNC)

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

Critérios diagnósticos
A. Qualquer cefaléia nova e persistente preenchendo os critérios D e E
B. Sinais encefálicos de qualquer tipo (p.ex., acidente vascular cerebral, crises

epilépticas, transtornos cognitivos ou da consciência)
C. Angiite do SNC comprovada por biópsia cerebral ou meníngea, ou

suspeitada em sinais angiográficos, na ausência de arterite sistêmica
D. A cefaléia aparece em relação temporal estreita com os sinais encefálicos
E. A cefaléia desaparece dentro de um mês após o início de tratamento com

corticosteróides e/ou imunossupressor

Comentários
A cefaléia é o sintoma dominante na angiite do SNC (primária ou secundária).
Está presente em 50% a 80% dos casos, conforme o método diagnóstico utilizado,
angiografia e histologia, respectivamente. Ainda assim, não tem características
específicas e tem pouca utilidade diagnóstica, até que se apresentem outros sinais,
como déficits focais, crises epilépticas, transtornos da consciência ou cognição.
No entanto, a ausência simultanea de cefaléia e pleocitose liquórica torna o
diagnóstico de angiite do SNC improvável.

A patogênese da cefaléia é multifatorial: inflamação, acidente vascular
encefálico (isquêmico ou hemorrágico), aumento da pressão intracraniana
e/ou HSA.
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O efeito do tratamento é bem menos dramático do que na 6.4.1 Cefaléia
atribuída a arterite de células gigantes. A angiite primária do SNC compro-
vada histologicamente é uma condição grave e não infreqüentemente letal.

6.4.3 Cefaléia atribuída a angiite secundária do sistema
nervoso central (SNC)

Critérios diagnósticos
A. Qualquer cefaléia nova e persistente preenchendo os critérios D e E
B. Sinais encefálicos de qualquer tipo (p.ex., acidente vascular encefálico,

crises epilépticas, transtornos cognitivos ou de consciência)
C. Evidência de arterite sistêmica
D. A cefaléia aparece em relação temporal estreita com os sinais encefálicos
E. A cefaléia melhora dentro de um mês após início de tratamento com

corticosteróide e/ou imunossupressor

Comentários
A cefaléia é o sintoma dominante na angiite do SNC (primária ou secundária).
Está presente em 50% a 80% dos casos, conforme o método diagnóstico
utilizado, angiografia e histologia, respectivamente. Ainda assim, ela não tem
características específicas, sendo de pouco valor diagnóstico, até que se
apresentem outros sinais como déficits focais, crises epilépticas, transtornos
da consciência ou cognição. A ausência concomitante de cefaléia e pleocitose
liquórica torna o diagnóstico de angiite do SNC improvável.

Existem duas dificuldades:
1. diagnosticar angiite do SNC em um paciente que sabidamente apresenta

uma das muitas condições que podem causar angiite;
2. identificar a condição subjacente (inflamatória, infecciosa, neoplásica,

tóxica) em um paciente apresentando angiite do SNC.
A patogênese da cefaléia é multifatorial: inflamação, acidente vascular

encefálico (isquêmico ou hemorrágico), aumento da pressão intracraniana e/
ou hemorragia subaracnóidea.

6.5 Dor da artéria carótida ou vertebral

6.5.1 Cefaléia ou dor facial ou cervical atribuída a dissecção
arterial

Critérios diagnósticos
A. Qualquer cefaléia, dor facial ou dor cervical novas, de início agudo, com ou

sem outros sintomas ou sinais neurológicos que preenchem os critérios C e D
B. Dissecção demonstrada por investigação vascular e/ou de neuroimagem

apropriada
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C. A dor aparece em relação temporal estreita e no mesmo lado da dissecção
D. A dor desaparece dentro de um mês

Comentários
A cefaléia com ou sem dor cervical pode ser a única manifestação da dissecção
arterial cervical. Este é, sem dúvida, o sintoma mais freqüente (55% a 100% dos
casos) e é também o sintoma inaugural mais comum (33% a 86% dos casos).

A cefaléia e as dores facial e cervical são usualmente unilaterais (ipsilateral à
dissecção), intensa e persistente (por uma média de quatro dias). Não há, contudo,
padrão específico e pode, muitas vezes, ser bastante enganosa, simulando outras
cefaléias como a da migrânea, cefaléia em salvas, cefaléia trovoada primária e
HSA (particularmente porque a dissecção arterial vertebral pode se apresentar
com HSA). Sinais associados como os de isquemia retiniana ou cerebral e sinais
locais são freqüentes. Uma síndrome de Horner dolorosa ou um zumbido doloroso,
de início súbito, são altamente sugestivos de dissecção carotídea.

A cefaléia geralmente precede o início dos sinais de isquemia e, portanto,
requer diagnóstico e tratamento precoces. O diagnóstico é baseado no duplex
scan, RM, angioRM, e/ou TC helicoidal, e em casos duvidosos, na angiografia
convencional.

Vários destes métodos diagnósticos podem ser necessários, uma vez que
quaisquer deles podem ser normais. Não há estudos randomizados sobre o
tratamento, mas há um consenso em favor da utilização da heparina seguida de
varfarina por três a seis meses, de acordo com o nível de recuperação arterial.

6.5.2 Cefaléia pós-endarterectomia

Critérios diagnósticos
A. Cefaléia aguda com uma das seguintes características e preenchendo os

critérios C e D:
1. dor difusa e fraca
2. dor unilateral semelhante à cefaléia em salvas, ocorrendo uma ou duas

vezes ao dia, na forma de crises com duração de duas a três horas
3. dor unilateral pulsátil de forte intensidade

B. Uma endarterectomia de carótida foi realizada
C. A cefaléia aparece dentro de uma semana após cirurgia, na ausência de

dissecção
D. A cefaléia desaparece dentro de um mês após a cirurgia

Comentário
Três subformas de cefaléia foram descritas após endarterectomia. A mais

freqüente (até 60% dos casos) é uma cefaléia difusa, fraca e isolada, que ocorre
nos primeiros dias após cirurgia. É uma condição benigna e autolimitada. O
segundo tipo (relatado em até 38% dos casos) é uma cefaléia unilateral,
semelhante à cefaléia em salvas, com duração de duas a três horas, ocorrendo
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uma ou duas vezes ao dia, desaparecendo em cerca de duas semanas. O terceiro
tipo é parte da rara síndrome de hiperperfusão, com uma dor unilateral pulsátil
e de forte intensidade, ocorrendo após um intervalo de três dias após a cirurgia.
Freqüentemente precede o aumento da pressão arterial e o início de crises
epilépticas ou déficits neurológicos por volta do sétimo dia. Requer-se um
tratamento urgente, uma vez que estes sintomas podem ser o prenúncio de uma
hemorragia cerebral.

6.5.3 Cefaléia da angioplastia carotídea

Critérios diagnósticos
A. Qualquer cefaléia nova aguda preenchendo os critérios C e D
B. Uma angioplastia extra ou intracraniana foi realizada
C. A cefaléia aparece durante a angioplastia ou dentro de uma semana da

sua realização, na ausência de dissecção
D. A cefaléia desaparece dentro de um mês

Comentários
Atualmente estão sendo realizados estudos randomizados comparando a
angioplastia percutânea transluminal (APT) e stenting versus a cirurgia. As
informações sobre cefaléia ainda são escassas e a cefaléia não é mencionada
em grandes séries de APT carotídea. Em uma pequena série de 53 pacientes,
a dor cervical ocorreu em 51% e a cefaléia em 33%, durante a insuflação do
balão, desaparecendo dentro de segundos após o esvaziamento do mesmo.

A cefaléia como parte de uma síndrome de hiperperfusão (ver 6.5.2
Cefaléia pós-endarterectomia) tem sido relatada após APT de carótida.

6.5.4 Cefaléia atribuída a procedimentos endovasculares
intracranianos

Critérios diagnósticos
A. Cefaléia unilateral localizada de forte intensidade e de início súbito e

preenchendo os critérios C e D
B. Uma angioplastia ou embolização intracraniana foi realizada
C. A cefaléia aparece segundos após o procedimento
D. A cefaléia desaparece em até 24 horas após o término do procedimento

Comentário
Uma subforma muito específica de cefaléia tem sido relatada após a inflação
do balão ou embolização de uma MAV ou aneurisma. É uma dor de forte
intensidade e início súbito localizada em áreas específicas de acordo com a
artéria envolvida, ocorrendo dentro de segundos após o procedimento e
desaparecendo rapidamente.
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6.5.5 Cefaléia da angiografia

Critérios diagnósticos
A. Cefaléia aguda com uma das seguintes características e preenchendo os

critérios C e D:
1. cefaléia intensa, difusa e em queimação
2. cefaléia, em um paciente com migrânea, com as características clínicas

de migrânea
B. Uma angiografia intra-arterial de carótida ou vertebral foi realizada
C. A cefaléia aparece durante a angiografia.
D. A cefaléia desaparece em 72 horas

Comentário
A injeção de contraste intracarotídea ou intravertebral induz uma cefaléia

difusa e de forte intensidade, com sensação de queimação, que se resolve
espontaneamente. A injeção pode também desencadear uma crise de migrânea,
em indivíduo com migrânea, que deve ser classificada tanto como 1. Migrânea
(como o subtipo apropriado) quanto 6.5.5 Cefaléia da angiografia.

6.6 Cefaléia atribuída a trombose venosa cerebral (TVC)

Critérios diagnósticos
A. Qualquer cefaléia nova, com ou sem sinais neurológicos, preenchendo os

critérios C e D
B. Evidência através de neuroimagem de trombose venosa cerebral
C. A cefaléia (e os sinais neurológicos, se presentes) aparecem em relação

temporal estreita com a TVC
D. A cefaléia desaparece dentro de um mês após tratamento apropriado

Comentários
A cefaléia é, sem dúvida, o sintoma mais freqüente de TVC (presente em
80%–90% dos casos) e é também o sintoma inicial mais freqüente. Não apre-
senta características específicas. Mais comumente é difusa, progressiva, de
forte intensidade e associada a outros sinais de hipertensão intracraniana.
Pode ser também unilateral e súbita, às vezes confundindo, e mimetizando
migrânea, cefaléia trovoada, hipotensão liquórica ou HSA (da qual pode ser
também a causa). A cefaléia pode ser a única manifestação de TVC, mas em
mais de 90% dos casos é associada a sinais focais (déficits neurológicos ou
crises epilépticas) e/ou sinais de hipertensão intracraniana, encefalopatia
subaguda ou síndrome do seio cavernoso.

Dada a ausência de características específicas, qualquer cefaléia recente e
persistente deve levantar suspeita, especialmente se há uma condição pró-
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trombótica subjacente. O diagnóstico é baseado em neuroimagem (RM mais
angioRM ou TC mais angioTC, ou angiografia digital convencional em casos
duvidosos). O tratamento deve ser iniciado o mais rápido possível e inclui
tratamento sintomático, heparinização seguida de anticoagulante oral por no
mínimo seis meses, e quando indicado, o tratamento da causa subjacente.

6.7 Cefaléia atribuída a outra doença vascular intracraniana

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

Critérios diagnósticos
A. Crises de migrânea com aura, com ou sem outros sinais neurológicos
B. Alterações típicas de substância branca na RM (T2WI)
C. Confirmação diagnóstica com biópsia de pele ou teste genético (mutações

Notch 3)

Comentário
A CADASIL é uma doença arterial de pequenos vasos cerebrais, autossômica
dominante (com alguns casos esporádicos) recentemente identificada, carac-
terizada clinicamente por pequenos infartos recorrentes, demência subcortical,
transtorno de humor e migrânea com aura.

A migrânea com aura está presente em um terço dos casos e, em tais casos,
é geralmente o primeiro sintoma da doença, aparecendo na idade média de 30
anos, uns 15 anos antes dos acidentes vasculares cerebrais isquêmicos e 20 a
30 anos antes do óbito. As crises são típicas de 1.2 Migrânea com aura com
exceção de uma freqüência anormal de auras prolongadas. A RM é sempre
anormal com alterações evidentes de substância branca nas seqüências
ponderadas em T2. A doença envolve células musculaturas lisas na túnica
média de pequenas artérias, devido a mutações no gene Notch 3. O diagnóstico
pode ser feito com imunofixação de anticorpos anti-Notch 3 em biópsia de pele.

A CADASIL é um excelente modelo para estudar a fisiopatologia da
migrânea com aura e sua relação com acidente vascular cerebral isquêmico.

6.7.2 Encefalopatia mitocondrial, acidose lática e episódios
semelhantes a acidente vascular encefálico (MELAS)

Critérios diagnósticos
A. Crises de migrânea com ou sem aura
B. Episódios semelhantes a acidente vascular cerebral e crises epilépticas
C. Alteração genética (mutação pontual na posição 3243 do gene codificador

do tRNALeu do DNA mitocondrial ou outra mutação pontual do DNA de
MELAS)
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Comentário
As crises de migrânea são freqüentes em MELAS, o que levou à hipótese de
que mutações mitocondriais poderiam exercer um papel na enxaqueca com
aura, mas a mutação 3243 não foi detectada em dois grupos de pacientes
com migrânea com aura. Outras mutações ainda não detectadas podem exercer
um papel tanto na migrânea quanto no acidente vascular cerebral isquêmico,
já que crises de migrânea, principalmente com aura, ocorrem também em
outras doenças mitocondriais.

6.7.3 Cefaléia atribuída a angiopatia benigna (ou reversível)
do sistema nervoso central

Critérios diagnósticos
A. Cefaléia difusa, de forte intensidade, de início súbito ou progressivo, com

ou sem déficits neurológicos focais e/ou crises epilépticas preenchendo
os critérios C e D

B. Aspecto “em rosário” na angiografia, sendo a hemorragia subaracnóidea
afastada por investigação apropriada

C. Uma ou ambas dentre as seguintes condições:
1. a cefaléia desenvolve-se simultaneamente com os déficits neurológicos

e/ou crises epilépticas
2. a cefaléia conduz à angiografia e à descoberta do aspecto “ em rosário”

D. A cefaléia (e os déficits neurológicos, se presentes) desaparecem esponta-
neamente dentro de 2 meses

Comentários
Esta é uma condição pouco entendida, caracterizada clinicamente por uma cefaléia
difusa, de forte intensidade e de vários modos de início: pode ser de início súbito,
simulando HSA, ou rapidamente progressiva, ao longo de horas ou mais
vagarosamente, ao longo de dias. É uma das causas identificadas de cefaléia
trovoada. Pode ser o único sintoma desta condição, mas é geralmente associada
com déficits neurológicos flutuantes e às vezes crises epilépticas. A angiografia
é, por definição, alterada com segmentos de constrição e dilatação. Um certo
número de causas vem sendo identificado; a melhor definida é a angiopatia pós-
parto, relacionada, em alguns casos, ao uso de bromocriptina. A doença é
autolimitada em um a dois meses sem tratamento e com desaparecimento das
anormalidades arteriais. Dada a dificuldade diagnóstica com angiite primária do
SNC, o paciente geralmente recebe corticosteróides por algum tempo.

6.7.4 Cefaléia atribuída a apoplexia pituitária
Critérios diagnósticos

A. Cefaléia de forte intensidade, aguda, retrorbitária, frontal ou difusa e acompanhada
por pelo menos um dos seguintes e preenchendo critérios C e D
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1. náusea ou vômitos
2. febre
3. diminuição do nível da consciência
4. hipopituitarismo
5. hipotensão
6. oftalmoplegia ou acuidade visual diminuída

B. Evidência através de neuroimagem de infarto agudo hemorrágico da
hipófise

C. A cefaléia aparece simultaneamente com infarto agudo hemorrágico da
hipófise

D. A cefaléia e os outros sintomas e/ou sinais desaparecem dentro de um mês

Comentário
Esta síndrome clínica rara é uma condição aguda e grave, caracterizada por
infarto hemorrágico espontâneo da hipófise. É uma das causas de cefaléia
trovoada. A ressonância magnética é mais sensível do que a TC para detectar
as afecções intra-selares.
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7. Cefaléia atribuída a transtorno intracraniano não-
vascular

7.1 Cefaléia atribuída a hipertensão liquórica
7.1.1 Cefaléia atribuída a hipertensão intracraniana idiopática (HII)
7.1.2 Cefaléia atribuída a hipertensão intracraniana secundária a

causas metabólica, tóxica ou hormonal
7.1.3 Cefaléia atribuída a hipertensão intracraniana secundária a

hidrocefalia
7.2 Cefaléia atribuída a hipotensão liquórica

7.2.1 Cefaléia pós-punção dural
7.2.2 Cefaléia por fístula liquórica
7.2.3 Cefaléia atribuída a hipotensão liquórica espontânea (ou

idiopática)
7.3 Cefaléia atribuída a doença inflamatória não-infecciosa

7.3.1 Cefaléia atribuída a neurossarcoidose
7.3.2 Cefaléia atribuída a meningite asséptica (não-infecciosa)
7.3.3 Cefaléia atribuída a outra doença inflamatória não-infecciosa
7.3.4 Cefaléia atribuída a hipofisite linfocítica

7.4 Cefaléia atribuída a neoplasia intracraniana
7.4.1 Cefaléia atribuída a hipertensão intracraniana ou hidrocefalia

causada por neoplasia
7.4.2 Cefaléia atribuída diretamente a neoplasia
7.4.3 Cefaléia atribuída a meningite carcinomatosa
7.4.4 Cefaléia atribuída a hiper ou hipossecreção hipotalâmica ou

hipofisária
7.5 Cefaléia atribuída a injeção intratecal
7.6 Cefaléia atribuída a crise epiléptica

7.6.1 Hemicrania epiléptica
7.6.2 Cefaléia pós-crise epiléptica

7.7 Cefaléia atribuída a malformação de Chiari tipo I (MC1)
7.8 Síndrome de cefaléia transitória e déficits neurológicos com

linfocitose liquórica (CDNL)
7.9 Cefaléia atribuída a outro distúrbio não-vascular intracraniano

Comentários Gerais
Cefaléia primária, secundária ou ambas?
Quando uma nova cefaléia ocorre pela primeira vez, em estreita relação tem-
poral com um transtorno intracraniano não-vascular, ela é codificada como
uma cefaléia secundária atribuída a este transtorno intracraniano. Isso também
é verdadeiro se a cefaléia tem características de migrânea, cefaléia do tipo
tensional ou cefaléia em salvas. Quando uma cefaléia primária preexistente
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piora em relação temporal estreita com um transtorno intracraniano, há duas
possibilidades, e é necessário discernimento. O paciente pode receber apenas
o diagnóstico da cefaléia primária preexistente ou pode receber esse diag-
nóstico e o da cefaléia atribuída ao transtorno intracraniano. Fatores que
apóiam o acréscimo do último diagnóstico são: uma relação temporal muito
estreita com o transtorno intracraniano, acentuada piora da cefaléia preexis-
tente, evidência clara de que o transtorno intracraniano pode agravar a cefaléia
primária e, finalmente, a melhora ou o desaparecimento da cefaléia após a
resolução do transtorno intracraniano.

Definida, provável ou crônica?
Um diagnóstico de Cefaléia atribuída a transtorno intracraniano não-

vascular geralmente torna-se definido apenas quando a cefaléia desaparece
ou melhora significativamente, após o tratamento eficaz ou a remissão
espontânea do transtorno causal. Se o transtorno intracraniano não pode ser
tratado eficazmente, não remite espontaneamente ou quando não houve tempo
suficiente para que isso tenha ocorrido, geralmente é atribuído um diagnóstico
de Provável cefaléia atribuída a transtorno intracraniano não-vascular.

Quando o transtorno causal é eficazmente tratado ou remite espontanea-
mente, mas a cefaléia não desaparece nem melhora acentuadamente após três
meses, a alternativa é o diagnóstico de uma A7.10 Cefaléia crônica pós-distúrbio
intracraniano. Este diagnóstico está descrito apenas no apêndice, uma vez que
tais cefaléia têm sido insuficientemente documentadas e pesquisas são necessárias
para que sejam estabelecidos melhores critérios para a relação causal.

Introdução
Neste capítulo estão incluídas as cefaléias atribuídas às mudanças da pressão
intracraniana. Tanto o aumento quanto a redução da pressão liquórica podem
levar a cefaléia. Outras causas de cefaléia aqui incluídas são as doenças
inflamatórias não-infecciosas, as neoplasias intracranianas, as crises epilép-
ticas, condições raras como as injeções intratecais, a malformação de Chiari
tipo I, e outros transtornos intracranianos não-vasculares.

Em comparação com as cefaléias primárias, existem poucos estudos epide-
miológicos sobre esses tipos de cefaléia. Ensaios terapêuticos controlados
são quase inexistentes.

A cefaléia que persiste por mais de um mês após o tratamento bem-suce-
dido ou a resolução espontânea do transtorno intracraniano geralmente tem
outros mecanismos. A cefaléia crônica que persiste por mais de três meses
após o tratamento ou remissão do transtorno intracraniano está definida no
Apêndice para fins de pesquisa. Estas cefaléias existem, mas têm sido pouco
estudadas, e a colocação no apêndice tem a intenção de estimular mais
pesquisas sobre tais cefaléias e seus mecanismos.
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7.1 Cefaléia atribuída a hipertensão liquórica

Classificada em outra parte:
Cefaléia atribuída a hipertensão intracraniana ou hidrocefalia causada

por neoplasia.

7.1.1 Cefaléia atribuída a hipertensão intracraniana idiopática (HII)

Termos previamente utilizados
Hipertensão intracraniana benigna (HIB), pseudotumor cerebral, hidropsia
meníngea, meningite serosa.

Critérios diagnósticos
A. Cefaléia progressiva com pelo menos uma das seguintes características e

preenchendo os critérios C e D:
1. ocorrência diária
2. dor difusa e/ou constante (não pulsátil)
3. agravada pela tosse ou esforço

B. Hipertensão intracraniana preenchendo os seguintes critérios:
1. paciente alerta com exame neurológico normal ou demonstrando

qualquer uma das seguintes anormalidades:
a. papiledema
b. aumento da mancha cega
c. defeito do campo visual (progressivo se não tratado)
d. paralisia do VI nervo craniano

2. pressão liquórica aumentada (> 200 mm de H
2
O em não obesos e >

250 mm de H
2
O em obesos, medida por punção lombar em decúbito

ou por monitoramento da pressão epidural ou intraventricular)
3. bioquímica liquórica normal (a redução dos níveis de proteínas é

aceitável) e celularidade normal
4. doenças intracranianas (incluindo trombose venosa) excluídas através

de investigação apropriada
5. nenhuma causa metabólica, tóxica ou hormonal de hipertensão

intracraniana
C. A cefaléia aparece em estreita relação temporal com o aumento da pressão

intracraniana
D. A cefaléia melhora após retirada de liquor, suficiente para reduzir a pressão

para 120 a 170 mm de H
2
O e desaparece dentro de 72 horas da normali-

zação persistente da pressão intracraniana

Comentários
HII ocorre mais freqüentemente em mulheres jovens e obesas.
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Embora a maioria dos pacientes com HII tenha edema de papila, HII sem
papiledema pode ser observada. Outros sintomas ou sinais de HII incluem
ruídos intracranianos, zumbido, escurecimento visual transitório e diplopia.

7.1.2 Cefaléia atribuída a hipertensão intracraniana
secundária a causas metabólica, tóxica ou hormonal

Classificada em outro lugar
A cefaléia atribuída a hipertensão intracraniana devido a trauma craniano,
doença vascular ou infecção intracraniana é codificada quando qualquer
desses distúrbios estiver presente. A cefaléia atribuída a hipertensão intra-
craniana ocorrendo como efeito adverso de medicação está codificada
como 8.3 Cefaléia como efeito adverso atribuído ao uso crônico de
medicamento.

Critérios diagnósticos
A. Cefaléia com pelo menos uma das seguintes características e preenchendo

os critérios C e D:
1. ocorrência diária
2. dor difusa e/ou constante (não pulsátil)
3. agravada pela tosse ou esforço

B. Hipertensão intracraniana preenchendo os seguintes critérios:
1. paciente alerta com exame neurológico normal ou demonstrando

qualquer das seguintes anormalidades:
a. papiledema
b. aumento da mancha cega
c. defeito do campo visual (progressivo, se não tratado)
d. paralisia do VI nervo

2. pressão liquórica aumentada (> 200 mm de H
2
O em não obesos e >

250 mm de H
2
O em obesos medida por punção lombar na posição

deitada ou por monitoramento da pressão epidural ou intraventricular)
3. química liquórica normal (aceitável diminuição dos níveis de proteína)

e celularidade normal
4. afastada a possibilidade de doenças intracranianas (incluindo trombose

venosa) através de investigações apropriadas
C. A cefaléia aparece após semanas ou meses de um transtorno endócrino,

hipervitaminose A ou ingestão de substâncias (outras que não medica-
mentos) que podem elevar a pressão liquórica

D. A cefaléia desaparece dentro de três meses após a remoção da causa

Comentário
A hidrocefalia de pressão normal não causa cefaléia.



ICHD II

144

7.1.3 Cefaléia atribuída a hipertensão intracraniana
secundária a hidrocefalia

Critérios diagnósticos
A. Cefaléia com pelo menos duas das seguintes características e preenchendo

os critérios C e D:
1. dor difusa
2. pior ao acordar
3. piora com as manobras Valsalva-símiles
4. acompanhada de vômitos
5. associada com papiledema, paralisia do VI nervo craniano, alterações

do nível de consciência, instabilidade da marcha e/ou aumento do
perímetro cefálico (em crianças < 5 anos)

B. Hidrocefalia com pressão elevada preenchendo os seguintes critérios:
1. aumento ventricular em exame de neuroimagem
2. pressão liquórica > 200 mm de H

2
O em não obesos ou > 250 mm de H

2
O

em obesos
3. nenhum outro transtorno intracraniano causando aumento da pressão

liquórica
C. A cefaléia aparece em relação temporal estreita com o aumento da pressão

liquórica
D. A cefaléia desaparece dentro de 72 horas após a normalização da pressão

liquórica

7.2 Cefaléia atribuída a hipotensão liquórica

7.2.1 Cefaléia pós-punção dural

Critérios diagnósticos
A. Cefaléia que piora dentro de 15 minutos após o indivíduo sentar-se ou ficar

em pé e que melhora dentro de 15 minutos após deitar-se, com ao menos
uma das seguintes características e preenchendo os critérios C e D:
1. rigidez nucal
2. zumbido
3. hipoacusia
4. fotofobia
5. náusea

B. Ter sido realizada uma punção dural
C. A cefaléia aparece dentro de cinco dias após a punção dural
D. A cefaléia desaparece1 numa das maneiras seguintes:

1. espontaneamente, dentro de uma semana
2. dentro de 48 horas, após tratamento eficaz do extravasamento liquórico

(usualmente através de tamponamento sangüíneo epidural - blood patch)
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Nota
1. Isso acontece em 95% dos casos. Quando a cefaléia persiste, esta relação

causal é posta em dúvida.

7.2.2 Cefaléia por fístula liquórica

Critérios diagnósticos
A. Cefaléia que piora dentro de 15 minutos após o indivíduo sentar-se ou ficar

em pé e que melhora dentro de 15 minutos após deitar-se, com ao menos
uma das seguintes características e preenchendo os critérios C e D:
1. rigidez nucal
2. zumbidos
3. hipoacusia
4. fotofobia
5. náusea

B. Um procedimento ou trauma identificado causou extravasamento
persistente de LCR com ao menos um dos seguintes:
1. evidência de hipotensão liquórica à RM (p.ex., realce paquimeníngeo)
2. evidência de fístula liquórica à mielografia convencional, mielografia

por TC, ou cisternografia
3. pressão liquórica inicial < 60 mm de H

2
O na posição sentada

C. A cefaléia aparece em relação temporal estreita com o extravasamento
liquórico

D. A cefaléia desaparece dentro de sete dias após a oclusão da fístula liquórica

7.2.3 Cefaléia atribuída a hipotensão liquórica espontânea (ou
idiopática)

Termos previamente utilizados
Hipotensão intracraniana espontânea, hipotensão intracraniana primária,
cefaléia por baixo volume liquórico, cefaléia hipoliquorréica.

Critérios diagnósticos
A. Cefaléia difusa e/ou em peso que piora dentro de 15 minutos após o

indivíduo sentar-se ou levantar-se, com pelo menos uma das seguintes
características e preenchendo o critério D:
1. rigidez nucal
2. zumbido
3. hipoacusia
4. fotofobia
5. náusea

B. Pelo menos um dos seguintes
1. evidência de hipotensão liquórica à RM (p.ex., realce paquimeníngeo)
2. evidência de fístula liquórica à mielografia convencional, mielografia

por TC, ou cisternografia
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3. pressão liquórica inicial < 60 mm de H
2
O na posição sentada

C. Sem história de punção dural ou outra causa de fístula.
D. A cefaléia desaparece dentro de 72 horas após tamponamento sangüíneo

epidural

Comentários
O distúrbio subjacente pode ser uma redução do volume liquórico. Freqüen-
temente, uma história de aumento trivial da pressão intracraniana (p.ex., na
tosse vigorosa) é obtida. Em outros casos ocorreu uma queda súbita da
pressão atmosférica.

Uma cefaléia postural parecida com aquela da hipotensão liquórica tem
sido relatada após o coito. Tal cefaléia deve ser classificada aqui, porque
decorre de fístula liquórica.

Muitos pacientes com a cefaléia por hipotensão liquórica espontânea
respondem ao tamponamento sangüíneo epidural, à infusão salina epidural
ou a terapias farmacológicas, tais como a cafeína intravenosa ou os
analgésicos convencionais. Alguns têm resolução espontânea da cefaléia,
enquanto outros recaem após um tratamento inicial bem-sucedido. Casos de
herniação do manguito dural, particularmente na região torácica, têm sido
relatados e os pacientes tratados cirurgicamente com sucesso.

A punção dural deve ser evitada em pacientes com anormalidades na RM,
entre as quais o realce meníngeo pelo contraste.

7.3 Cefaléia atribuída a doença inflamatória não-infecciosa

7.3.1 Cefaléia atribuída a neurossarcoidose

Critérios diagnósticos
A. Cefaléia sem características típicas conhecidas, preenchendo os critérios

C e D
B. Evidência de neurossarcoidose:
C. A cefaléia aparece em relação temporal com a neurossarcoidose
D. A cefaléia desaparece dentro de três meses após tratamento bem-sucedido

da neurossarcoidose

Nota
1. As evidências de neurossarcoidose incluem as lesões de nervos cranianos,

lesão expansiva intracraniana ao exame de RM, meningite asséptica e/ou
lesões focais inflamatórias periventriculares e lesões com efeito de massa
e realce homogêneo que são confirmadas por biópsia como granulomas
não-caseosos.




