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Prefacio da primeira edicdo (1988)

O presente documento representa um grande esforco. O
trabalho foi continuo por quase trés anos e envolveu nio
somente os membros do comité mas também os diversos
membros das 12 subcomissées. O trabalho na Comissao e nas
Subcomissdes foi aberto, o que tornava todos os documentos
provisérios acessiveis a qualquer um que se interessasse.
Tivemos um encontro para a classificacdo das cefaleias que
durou dois dias, em Margo de 1987, aberto a todos os interes-
sados. Ao fim do Terceiro Congresso Internacional de Cefaleia,
em Florenga, em Setembro de 1987, tivemos um encontro
publico no qual a classificacdo foi apresentada e discutida.
Um encontro publico final foi realizado em San Diego, EUA,
nos dias 20 e 21 de Fevereiro de 1988, que foi uma sessao de
trabalho conjunto do comité e da plateia.

Apesar de todo o esforgo, erros foram inevitavelmente
cometidos. Estes aparecerdo quando a classificacao estiver
a ser usada e terdo de ser corrigidos em edicdes futuras.
Deve também salientar-se que muitas partes do documen-
to sdo baseadas nas experiéncias de especialistas da
Subcomissao, na auséncia de suficientes evidéncias publi-
cadas. Espera-se, contudo, que a existéncia de critérios de

diagnéstico operacionais publicados neste livro gerara nos

Sinapse

anos vindouros um aumento da pesquisa nosografica e epi-
demioldgica,

Pedimos a todos os cientistas que estudam a cefaleia
que participem activamente na validagdo e futuro aperfei-
coamento da classificagdo. Por favor, mandem as vossas opi-
nides, argumentos e criticas ao presidente da Subcomissao
de classificagdo. Planeia-se publicar uma segunda edicao
em 1993. Esperamos que as revisdes sejam baseadas em
novas evidéncias.

A Sociedade Internacional de Cefaleias considera a clas-
sificacdo e critérios de diagnédstico das cefaleias um trabalho
muito importante. Embora o documento ainda necessite de
futuros testes e modificacdes, recomenda-se que seja posto
em uso, de imediato, nos estudos cientificos. Isso é perti-
nente ndo somente para os estudos com drogas, mas tam-

bém para os estudos bioquimicos e fisiolégicos.

JAMES W. LANCE

Presidente da Sociedade Internacional de Cefaleias

JES OLESEN

Presidente do Comissdo de Classificacao das Cefaleias

Maio de 2005 | N.°1 | Volume 5 | SUPLEMENTO 1



Prefacio da segunda edicdo

As classificagdes de doencas e seus critérios de diagndsti-
co frequentemente sdo recebidos com cepticismo pela
comunidade médica e podem nao ser extensamente utiliza-
dos. Portanto, foi uma agradavel surpresa observar quao bem
recebida foi a primeira edigdo da Classificacdo Internacional das
Cefaleias. Ela foi praticamente aceite de imediato pelo mundo
fora para fim cientificos. A grande leva de estudos com trip-
tanos foi realizada em doentes diagnosticados de acordo
com essa classificagdo. De forma lenta, mas segura, os princi-
pios da classificacdo alteraram também a pratica clinica.
Muitas perguntas desnecessarias para classificar cefaleias
primérias ndo sdo mais formuladas nas entrevistas clinicas e,
por outro lado, novos critérios, como o agravamento da cefa-
leia por actividade fisica, tém sido utilizados gradualmente
na pratica didria. A classificacdo foi traduzida para mais de
vinte idiomas, estando portanto, disponivel para a maioria
dos médicos de todo o mundo.

Quando publicamos a primeira edicdo, pensamos que a
segunda edicdo da Classificacdo Internacional das Cefaleias sairia
dentro de cinco anos, pois grande parte dela estava basea-
da na opinido de especialistas em vez de evidéncias da lite-
ratura. Porém, quinze anos passaram até apresentarmos a
segunda edicdo e existem boas razdes para isso.
Nomeadamente, porque nado havia criticas suficientes que
justificassem uma revisdo. As pesquisas nosogréficas forne-
cendo uma descrigao clinica melhor dos diferentes tipos
cefaleias, aparecem de forma vagarosa e ainda sdo insufi-
cientes para permitir uma classificacdo totalmente baseada
em evidéncias. A ampla difusdo da versdo em inglés da pri-
meira edigdo e a tradugdo para mais de vinte idiomas tam-
bém levou mais tempo do que esperdavamos. Contudo,
boas sugestdes para uma revisdo foram acumuladas paula-
tinamente, e os conhecimentos nosograficos e epidemiol6-
gicos aumentaram numa proporg¢ao que justificava comecar
a organizar a segunda edigdo. Assim como na primeira edi-
¢do, tive também nesta segunda edigdo o privilégio dado ao
presidente de indicar os membros dos Subcomissdes.
Embora a primeira comissdo tenha feito um excelente tra-
balho eu tinha a sensagdo que deveriamos substituir a
maioria dos membros para assegurarmos que a préxima
geracao de investigadores em cefaleias fosse suficiente-
mente representada. Consequentemente, os inicos mem-
bros do primeiro comité que também fizeram parte do
segundo foram: Giuseppe Nappi, James W. Lance e eu.

Ficamos responsaveis pela continuidade. Na indicacdo de

SUPLEMENTO1 | Volume 5 | N.°1 | Maio de 2005

novos membros, eu baseei-me primeiramente nas qualifi-
cacgOes pessoais. A representacdo geografica e o desejo de
incluir pessoas com criticas bem fundamentadas a primeira
edicdo também foram considerados. Estou satisfeito em
dizer que o recrutamento, de acordo com esses critérios
obteve sucesso. Cada membro mostrou-se vivamente inte-
ressado, franco e participativo. Respeitando a enorme carga
de trabalho da primeira comissdo; o segundo debateu,
abertamente, cada aspecto da classificacdo. Devido ao tra-
balho meticuloso e as discussées produtivas a segunda edi-
¢80 consumiu muito mais tempo do que haviamos espera-
do. Cada grupo de critérios, cada nimero e cada palavra a
ser empregada foram cuidadosamente ponderados, e foram
investidos na presente publicagdo um tremendo esforco e
trabalho intelectual. Nem todos os pontos de vista de cada
membro poderem ser considerados, mas todos os membros
influenciaram consideravelmente a classificacao.

Para qualquer campo da medicina é importante ter uma
classificagdo amplamente aceite e usada em todo o mundo.
Isso é particularmente verdadeiro para a cefaleia, um campo
novo e em verdadeiro desenvolvimento, e porque ha muitos
preconceitos contra tal alteragdo. Portanto, é extremamente
importante que a comunidade de cefaleias em geral e os
pesquisadores em particular apoiem a Classificagdo
Internacional de Cefaleias. Nenhuma revista deve publicar arti-
gos relativos a cefaleias sem verificar a utilizacdo desta clas-
sificagdo e seus critérios de diagndstico. Por outro lado, a
nossa intencdo ndo consiste em limitar a investigacdo em
cefaleias dentro de um esquema rigido e, por isso, pedimos
aos investigadores de todo o mundo que experimentem
cientificamente esta segunda edicdo. Para estimular esses
estudos, incluimos um apéndice descrevendo algumas
situagBes 6rfas, que necessitam de validacdo. Também apre-
sentamos alguns critérios alternativos que podem ser testa-
dos em comparacao aos oficiais.

Espero, sinceramente, que esta segunda edicido seja
recebida de forma favoravel pela comunidade mundial rela-
cionada com as cefaleias e que seja traduzida em mais idio-
mas do que a primeira edi¢do. Espero também, que se
torne a base, em todo o mundo, do ensino da classificagdo
e diagndstico de cefaleias, beneficiando, assim, o tratamen-
to dos doentes.

A Sociedade Internacional de Cefaleias trabalha no intui-
to de melhorar o diagndstico, o tratamento e os cuidados

prestados aos sofredores de cefaleias em todo o mundo.
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Empenha-se em acabar com o estigma relacionado com os
individuos que sofrem de cefaleias e tornar essas alteracoes
reconhecidas como doengas neuro-biolégicas que acarre-
tam grande prejuizo para os doentes e seus familiares,
assim como para a sociedade. Para o sucesso desses esfor-
¢os é imprescindivel que investigadores e clinicos, assim
como os doentes usem o mesmo sistema diagndstico e que
esse sistema seja o mais preciso possivel. Esse processo

tem vindo a ocorrer desde a primeira edi¢do da Classificacdo

Sinapse

Internacional de Cefaleias. Esperamos que a segunda edicao
promova ainda maior unidade na forma de classificar, diag-

nosticar e tratar os doentes em todo o mundo.

JES OLESEN
Presidente do Subcomissao de
Classificacdo de Cefaleias da

Sociedade Internacional de Cefaleias

Maio de 2005 | N.°1 | Volume 5 | SUPLEMENTO 1



Prefacio da edicdao portuguesa

Caros Colegas

No final do ano de 2003, durante o tltimo Congresso da
International Headache Society em Roma, na Itélia, foi apre-
sentada a segunda edicao da Classificagio das Cefaleias, logo a
seguir publicada na revista Cephalalgia, volume 24, suple-
mento 1, de 2004.

O Prof. Jes Olesen, Presidente da Subcomissao de Classi-
ficacdo, no final da sua alocucdo sobre a nova classificagdo
convidou todas as Sociedades Nacionais de Cefaleias e de
Neurologia a procederem a tradugéo da nova classificacgo.

As Direcgbes das Sociedades Portuguesa de Cefaleias e
de Neurologia mostraram-se, de imediato, interessadas em
promover a referida tradu¢do em conjunto e iniciaram,
desde logo os preparativos para o efeito. Assim foi criada
uma comissdo conjunta envolvendo elementos das duas
Sociedades cientificas que distribuiram entre si as tarefas
de traducg&o. Foi um trabalho dificil, moroso e que motivou
uma ampla discussdo sobre os termos mais adequados para
determinadas situagdes clinicas em que nao ha uma corres-
pondéncia verbal em portugués. O resultado desse trabalho
surge agora a luz do dia e espera-se que possa vir a ser um
instrumento til para todos os neurologistas, em particular,
para os que se dedicam preferencialmente as cefaleias.
Dada a sua dimensdo ndo é um instrumento de consulta

facil, mas, deu-se preferéncia ao modelo igual ao original
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publicado na Cephalalgia (mantendo as siglas em inglés
acrescidas da respectiva sigla portuguesa quando de uso
corrente) estando previsto elaborar posteriormente, uma
publicagdo resumida, de bolso, que permita uma consulta
rapida durante o acto médico.

A equipa tradutora espera que este trabalho seja util
para a comunidade médica portuguesa e que contribua
para melhorar e uniformizar os conhecimentos cientificos

sobre este tipo de patologia.

José M. Pereira Monteiro
Maria Manuela Palmeira
José R. Barros

Gabriela Machado

Jorge Machado

Paula Esperanga

Elsa Parreira

Raquel Gil Gouveia
Isabel Pavao Martins
Isabel Luzeiro
Fernando Matias

Carlos Fontes Ribeiro

Livia Sousa
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Introducao a Classificacao

Esta segunda edicao da Classificagdo Internacional das
Cefaleias, assim como a primeira é destinada igualmente a
pesquisa e a pratica clinica. Nenhum trabalho devera ser
aceite para publicacdo em periédicos internacionais se nao
estiver de acordo com os critérios da classificacdo, mas ela
¢é igualmente importante para clinicos. A grande maioria dos
tratamentos para cefaleias baseados em evidéncia foi
desenvolvida utilizando-se a primeira edi¢ao da Classificagdo
Internacional das Cefaleias. Esta segunda edicdo ndo modificou
os principios bésicos da classificacdo e diagnéstico das cefa-
leias primarias. Assim sendo o corpo de evidéncias existen-
te, obtido usando a primeira edigdo permanece valido para
a maioria dos diagnésticos feitos com base na segunda edi-
¢do. Quando selecciona doentes que possam responder a
um triptano, deve diagnosticar o doente de acordo com os
critérios de diagndstico para a enxaqueca, com e sem aura,
desta classificagao.

A Classificagdo Internacional das Cefaleias, 2¢ edicao, é talvez o
documento mais importante de leitura para médicos inte-
ressados em diagnosticar e tratar doentes com cefaleias. Ha
frequentemente uma enorme lacuna entre investigadores e
clinicos. Muitos sugeriram que deveria haver duas classifica-
¢bes: uma para investigacdo e outra para uso clinico. No
entanto, se houvesse duas classificagdes todas as informa-
¢des novas seriam reunidas empregando-se a classificagao
para investigacdo e seria dificil transpor para a clinica os
resultados obtidos na investigagdo. Assim sendo, o ponto de
vista aceite por todos os especialistas em classificacdo de
doencgas é o de que deva existir uma sé classificacdo, mas
construida de tal forma que possa ser usada em diverso
niveis de especializacao.

A resposta para o problema é a classificacdo hierdrquica e
esse sistema ja havia sido adoptado na primeira edigdo, per-
manecendo inalterado nesta segunda edicdo. Todos os tipos
de cefaleias estao classificados em grandes grupos e cada um
desses grupos é, por sua vez, subdividido uma, duas ou trés
vezes em tipo, subtipos e subformas de cada cefaleia. Por
exemplo: 1. Enxaqueca € um grupo constituido por um tipo de
cefaleia (enxaqueca) e os subgrupos de enxaqueca, como
1.2 Enxaqueca com aura constituem o préximo nivel de classifica-
¢ao (segundo digito). Enxaqueca como aura €, novamente,
subdividido em subformas, por exemplo: 1.2.1 Aura tipica com
cefaleia tipica (de enxaqueca). O clinico geral provavelmente sé pre-
cisara de fazer o diagnéstico usando o primeiro digito -enxa-

queca- para poder escolher o tratamento para debelar a crise.
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No entanto, quando ha problemas de diagnéstico diferencial,
por exemplo: porque a cefaleia esta ausente, torna-se neces-
sario distinguir entre enxaqueca com aura e outras alteragdes
que possam mimetiza-la; por isso deve classificar usando o
segundo ou terceiro niveis. Neurologistas clinicos e especia-
listas em cefaleias irdo normalmente fazer diagndsticos preci-
sos da sub-forma da enxaqueca com aura até ao terceiro digi-
to. Esse sistema provou ser de utilidade nos diferentes niveis
de sistemas de satide em todo o mundo.

Classificar significa decidir quais os tipos de identidades
diagnésticas devem ser reconhecidas e como ordené-las de
forma significativa. Para isso, deve-se langar mao de todo
tipo de evidéncia disponivel: descricdo clinica, estudos lon-
gitudinais da coorte de doentes, estudo epidemioldgico,
resultados de tratamentos, genética, neuro-imagem e fisio-
patologia. Isso foi feito para a primeira edigéo e repetido na
segunda edigdo da Classificagdo. Por sorte, ndo foi necessa-
rio fazer grandes alteracdes, mas sim um numero relativa-
mente grande de pequenas, porém importantes modifica-
¢Oes, baseadas em novas evidéncias. Assim, introduzimos
1.5.1 Enxaqueca crénica como um novo diagndstico para aque-
les raros doentes que preenchem os critérios de diagnésti-
co para enxaqueca por 15 ou mais dias por més sem uso
excessivo de medicamentos. Todas as cefaleias secundarias
estdo agora descritas como "atribuidas a” alguma alterac&o,
enquanto na primeira edi¢do usava-se o termo menos pre-
ciso "associado com". A relagdo causal entre o distirbio sub-
jacente e a cefaleia é, na maioria dos casos, bem estabele-
cida e pudemos, entdo, fortalecer a terminologia.

Em relagéo as perturbagbes psiquiétricas, ndo ha razdes
para trata-los de forma diferente dos outros disttrbios que
podem causar cefaleia secundéria. Por isso, incluimos um
novo capitulo 12. Cefaleia atribuida a perturbagdo psiquidtrica. O
problema é que pesquisas elucidando esse campo sdo
extremamente escassas, de modo que o capitulo é muito
curto. A correspondente sec¢do do apéndice é mais abran-
gente e ird incrementar os estudos da relacdo entre distir-
bios psiquiétricos e cefaleias.

Todas as cefaleias causadas por infec¢do estdo agora
colocadas no mesmo capitulo 9. Cefaleia atribuida a infecgdo,
enquanto, anteriormente, as infec¢des intracranianas esta-
vam no capitulo dos distirbios intracranianos. Um novo
capitulo 10. Cefaleia atribuida a perturbagio da homeostase foi inclui-
do. Algumas novas entidades, como a 4.5 Cefaleia hipnica, 4.6

Cefaleia explosiva primdria € 4.7 Hemicrania continua (HC), também
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foram incluidas, enquanto a 13.17 “Enxaqueca” oftalmoplégica foi
deslocada do capitulo 1. Enxaqueca para o capitulo 13.
Nevralgias cranianas e causas centrais de dor facial.

Como uma importante modificacdo no cédigo numérico, a
tabulagao abaixo agora inclui os cédigos, entre paréntesis, da
CID-10NA estabelecidos pela OMS, porque esses siao os
cédigos usados na pratica clinica. Em muitos lugares a
Classificagdo Internacional de Cefaleias, 2* edigao, é mais detalhada
do que a classificagdo da OMS. Isso significa que alguns sub-
tipos de cefaleia ndo estao classificados de forma tinica sob o
sistema da CID-10NA, mas o cdigo correspondente da CID-
10NA esté anexado, em cada caso, ao cédigo da CIC-II.

A construcao bésica de cada capitulo na segunda edicao
da Classificacdo é a mesma da primeira edicdo. Para cada
capitulo a classificacdo é mostrada, depois ha uma introdugao
e as diferentes cefaleias sdo apresentadas uma a uma, na
ordem de classificagao. Para cada enfermidade principal refe-
rimos os termos previamente utilizados e especificamos as
enfermidades que estdo relacionadas, mas codificadas nou-
tro local, e apresentamos uma descrigao curta que, em pala-
vras, tenta definir a doenca. Em seguida, apresentamos os
critérios de diagndstico explicitos. Finalmente, fazemos
comentarios e seleccionamos referéncias bibliogréficas no
final de cada capitulo. Os critérios de diagndstico explicitos
precisam de alguns comentérios.

Previamente foram chamados de critérios de diagnéstico
operacionais, mas o significado de “operacional" néo é lar-
gamente entendido. “Explicito” significa “sem ambiguidade,
preciso, e com a menor margem de interpretagao possivel”.
Por outras palavras, o propésito é estabelecer critérios de
forma tdo clara e precisa que varios outros médicos de
outros lugares estejam aptos a usar os mesmos critérios da
mesma forma. Os termos que deixam margens a interpreta-
¢des, como "as vezes", "com frequéncia" ou “usualmente”
sao evitados. Os doentes precisam preencher todos os crité-
rios listados em A, B, C, D etc. Para cada critério ha requisi-
tos especificos, como "duas das quatros caracteristicas
seguintes", etc. O mesmo sistema foi usado na primeira edi-
¢do onde se mostrou ser confiavel e passivel de reproducao.

Também foi demonstrado que a primeira era aplicavel
em todos os campos, desde epidemioldgicos na populagao
geral até centros tercidrios de referéncia em cefaleias. A
validagdo da primeira edigdo e seus critérios de diagnéstico
explicitos foi feita nos estudos com triptanos, nos quais os

indices de sucesso foram iguais em diferentes paises, indi-
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cando que a seleccdo dos casos foi a mesma. Além disso, a
alta taxa de sucesso de sumatriptano injectdvel demonstrou
que, pelo menos do ponto de vista fisio-patolégico e farma-
colégico os critérios de diagndsticos para enxaqueca com ou
sem aura delinearam uma enfermidade razoavelmente
homogénea.

Por essa e muitas outras razdes, fizemos apenas pequenas
mudancas nos critérios de diagnésticos de enxaqueca.

A classificacdo e os critérios de diagndstico podem ser
etiolégicos ou descritivos. Os descritivos podem ser basea-
dos em sintomas ou em sindromes. Ambas as edi¢des da
Classificagdo Internacional de Cefaleias sao etioldgicas para as cefa-
leias secundérias e baseadas em sintomas para cefaleias pri-
marias. Se o curso ou a evolugdo das cefaleias fosse levada
em conta, haveria tanta informacdo disponivel que o diag-
néstico de enxaqueca, por exemplo, possibilitaria tracar um
progndstico para cada doente em particular. O facto é que a
evolugdo das cefaleias primérias ndo pode ser prevista.
Alguns doentes irdo piorar e os seus sintomas tornar-se-do
crénicos, outros terdo alivio de sua cefaleia priméria e outros
ainda permaneceram na mesma por décadas.

E uma tarefa importante para o futuro formular factores
de prognéstico e outras caracteristicas que tornem possivel
classificar sub-tipos da enxaqueca e da cefaleia do tipo ten-
sdo. Por algum tempo 3.1.2 Cefaleia em salvas crénica poderia ser
subdividida em forma de instalacdo crénica e evoluida da
episddica, mas af se verificou que muitos doentes com cefa-
leia em salva crénicas passam para 3.1.1 Cefaleia em salvas epi-
sédica. Portanto, diferentes padrdes de evolucdo parecem
estar a cruzar-se. O mesmo é verdade para a enxaqueca, de
acordo dos estudos longitudinais de Bille e outros. Por
essas razdes a histéria da evolugdo nédo pode ser classifica-
da até que estudos mais completos sejam feitos sobre a
evolucao dos doentes com enxaqueca.

Assim como a primeira edi¢do, esta segunda edicdo da
classificacdo também classifica os doentes de acordo com a
fenomenologia da sua cefaleia. Para uso clinico, estudos
com drogas e estudos fisio-patoldgicos o diagnédstico signi-
fica que um doente que tera tido um determinado tipo de
cefaleia no dltimo ano, provavelmente terd mais crises
desse tipo no futuro. Para outros usos, particularmente
estudos genéticos, estamos mais preocupados com a histé-
ria em toda a vida do doente. Assim, se o doente teve cri-
ses de enxaqueca ha 20 anos, mas ficou sem crises depois

disso, o doente ainda tem o fendtipo enxaqueca para um
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estudo genético. Esses principios tornam possivel para um
doente ter um diagndéstico num determinado momento e
outro diagndstico anos depois. Também é possivel e neces-
sario dar a alguns doentes mais que um diagndstico de cefa-
leia e até dois ou mais diagndsticos de enxaqueca.

Até agora, somente dois genes ligados a enxaqueca foram
identificados. Eles sdo responséveis apenas pela metade
dos casos com a rara enfermidade 1.2.4 Enxaqueca hemiplégica
familiar. Por isso, a genética nao teve impacto significativo na
segunda edicdo da Classificacdo Internacional das Cefaleias. E
esperado, porém, que nos préximos 10 anos a genética da
enxaqueca seja elucidada. Isso ird, sem divida, alterar a
forma de classificacdo das cefaleias, mas nao é possivel, no
presente momento, dizer como serdo essas modificacdes.
Algumas enfermidades monogénicas serdo, provavelmente,

identificadas e sera obvio que os nossos fenétipos clinica-
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mente definidos revelar-se-do heterogéneos. Por outro lado,
mutagdes nos mesmos genes podem causar fenétipos bas-
tante diferentes, como foi demonstrado recentemente em
estudos com enxaqueca hemiplégica familiar. Portanto, a
genética da enxaqueca pode simplesmente provar ser tdo
complexa que, na préatica clinica da area e talvez até certo
ponto na investigagdo continuaremos com os diagndsticos
definidos clinicamente.

Uma classificagdo e seus critérios de diagndstico devem
ser fidveis, vélidos e abrangentes. Por sorte, como foi discuti-
do acima, a primeira edicdo da Classificagio mostrou ter alto
grau de fiabilidade e validade. Ja foi provado, também, ser
abrangente em varios estudos, desde estudos populacionais
até clinicos. Acreditamos que a segunda edicdo seja ainda
mais fidvel, vélida e abrangente, mas sé futuras investigagbes

poderao provar ou ndo essa nossa crenga.
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Como usar a classificacao

Este extenso documento ndo é para ser decorado. Nem
os membros do Subcomissdo da Classificagdo conseguem
lembrar todo o seu contetido. E um documento a ser con-
sultado vérias vezes. Dessa forma, depressa ird aprender os
critérios de diagndstico para 1.1 Enxaqueca sem aura,
1.2 Enxaqueca com aura, a maioria dos sub-tipos do item
2. Cefaleia tipo tensdo (TTH/CTT), 3.1 Cefaleia em salvas e alguns
outros. O restante serd sempre algo a ser consultado. Na
préatica clinica ndo necessita da classificacdo para os casos
6bvios de enxaqueca ou cefaleia do tipo tensdo, mas ela
seré util quando o diagnéstico for incerto.

Para a investigacdo, a classificacdo € indispensavel e
cada doente que entrar num projecto de estudo, seja
ensaio clinico com drogas, estudo fisio-patolégico ou bio-
quimico, deve ter um diagndéstico que preencha os critérios

estabelecidos.

1. Esta classificacdo é hierdrquica e deve decidir o quao
detalhado quer fazer o seu diagnéstico. Isso pode
variar no nivel do primeiro até o quarto digitos. O pri-
meiro da uma nocdo grosseira sobre o grupo a que o
doente pertence. E, por exemplo: 1. Enxaqueca ou
2. Cefaleia do tipo tensdo (TTH/CTT) ou 3. Cefaleia em salvas e
outras cefaleias trigémino-autonémicas. A seguir, obtém-se
informacdes, permitindo um diagnéstico mais detalha-
do. O detalhe desejado depende do propdsito. Na
prética clinica geral, apenas o primeiro e o segundo
digitos sao utilizados, enquanto que, para os especia-
listas em cefaleias e nos centros terciarios, € apropria-

do que se use até o terceiro ou quarto digitos.

2. Os doentes recebem um diagnéstico de acordo com o
fenétipo da cefaleia que eles apresentam no momen-
to ou que tenham apresentado no dltimo ano. Para uso

da genética e outros usos, é utilizada a ocorréncia

durante toda a vida.

3. Cada tipo distinto de cefaleia que o doente relata
deve ser, separadamente, diagnosticado e codificado.
Assim, um doente gravemente acometido pode rece-
ber vérios diagndsticos diferentes e varias classifica-
¢oes: 1.1 Enxaqueca sem aura, 2.2 Cefaleia tipo tensdo episidica

frequente e 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicagio (MOH).
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4. Quando um doente recebe mais de um diagndstico,
eles deve ser listados de acordo com a importéncia

relatada pelo doente.

5.Se um tipo de cefaleias num doente em particular
preenche igualmente dois critérios de diagndstico
explicitos, entdo todas as outras informagbes disponi-
veis precisardo ser usadas para decidir qual alternativa
€ a correcta ou a que mais se aproxima daquele diag-
noéstico. Isso pode incluir a histéria da cefaleia ao longo
da vida do doente (como comecou a cefaleia?), a histé-
ria familiar, o efeito das medica¢des, relacdo com a
menstruagdo, a idade, o sexo e uma gama de outros fac-
tores. O preenchimento dos critérios de diagndstico
para 1. Enxaqueca, 2. Cefaleia do tipo tensdo (TTH/CTT) ou 3.
Cefaleia em salvas e outras cefaleias trigémino-autonémicas, ou qual-
quer outro desses sub-tipos, sempre prevalece sobre o
preenchimento de critérios para as categorias de diag-
ndsticos provaveis de cada uma delas, as quais sdo des-
critas no final de cada grupo. Por outras palavras, um
doente que preencha critérios tanto para: 1.6 Enxaqueca
provdvel € 2.1 Cefaleia tipo tensdo episédica pouco frequente deve
ser codificado pela dltima. Nao obstante, considera¢des
devem sempre ser feitas devido a possibilidade de
algumas crises de cefaleia preencherem um conjunto
de critérios e outras crises preencherem outro conjunto
de critérios. Nesses casos, dois diagnésticos coexistem

e os dois devem ser anotados.

6. Para receber um diagnéstico particular de cefaleia, o
doente deve, em muitos casos, apresentar um nimero
minimo de crises (ou dias) com aquele tipo de cefa-
leia. Esse nimero € especificado nos critérios de diag-
néstico explicitos de cada tipo, sub-tipo e sub-forma
de cefaleia. A cefaleia deve ainda preencher um
nimero de outros requisitos escritos dentro dos crité-
rios sob letras: A, B, C etc. Alguns tépicos com letras
sao monotematicos, isto é, expressam um requisito
tnico. Outros tépicos com letras sdo politematicos e
requerem, por exemplo, duas entre quatro caracteris-

ticas listadas.
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7. Alguns tipos de cefaleias s6 permitem diagndstico até

o primeiro e segundo digitos. Por isso, critérios de
diagnéstico até o terceiro ou quarto digito demandam,
como critério A, o preenchimento dos critérios para
niveis 1 e/ou 2 e, no critério B e subsequentes, espe-

cifica os demais critérios a serem preenchidos.

. A frequéncia das crises de cefaleias primarias varia de

crises a cada um ou dois anos até crises diarias. A
intensidade das crises também varia. A segunda edi-
¢&o da Classificagdo Internacional das Cefaleias ndo permite,
geralmente, a classificagdo baseada na frequéncia e
intensidade das crises, mas recomenda que tanto a
frequéncia como a intensidade sejam especificadas

em texto livre.

. Cefaleia priméria, secundaria ou ambas: se uma nova

cefaleia ocorre pela primeira vez em estreita relacdo
temporal com outra alteracdo que é reconhecido como
uma causa de cefaleia, esta € classificada como uma
cefaleia secundéria a essa outra alteragdo. Isto perma-
nece verdadeiro mesmo quando a cefaleia tem carac-
teristicas de enxaqueca, cefaleia do tipo tensao, cefa-
leia em salvas ou uma das outras cefaleias trigémino-
autonémicas. Quando uma cefaleia primaria preexis-
tente se agrava em estreita relagdo temporal com
outra alteragdo que é reconhecida como uma causa de
cefaleia, hd duas possibilidades e requer discerni-
mento. O doente pode receber apenas o diagndstico
da cefaleia primaria preexistente, ou pode receber
ambos os diagndsticos, o da cefaleia primaria e de
cefaleia secundéria a outra alteragdo. Os factores que
apoiam o acréscimo do diagndstico de cefaleia secun-
daria sdo: uma relacdo temporal muito estreita com
alteracao causadora, um agravamento acentuado da
cefaleia primaria, evidéncia muito boa de que a alte-
racao causadora pode agravar a cefaleia primaria da
maneira observada e, finalmente, uma melhoria ou o
desaparecimento da cefaleia apés a melhoria ou desa-

parecimento da presumivel alteracao causadora.

10. Muitos doentes com crises de cefaleias, preenchen-

do critérios de diagndstico explicitos, também tém
crises que, embora similares, nao satisfazem os crité-

rios. Isso pode ser devido ao tratamento, falta de
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habilidade para detalhar os sintomas de forma preci-
sa ou outros factores. Peca ao doente para descrever
uma crise tipica sem tratamento ou uma crise que
nao cessou com tratamento e certifique-se de que
haja um ndmero de crises suficiente para estabelecer
o diagnéstico. Posteriormente, inclua as crises menos

tipicas quando descrever a frequéncia das crises.

. Quando hé suspeita de que um doente possui mais

de um tipo de cefaleia é altamente recomendado
que se preencha o diario de dor, no qual para cada
episédio de cefaleia, as principais caracteristicas da
crise sejam anotadas. Estd demonstrado que o diario
permite um diagndstico mais apurado, bem como um
julgamento mais preciso do consumo de medicagéo.
Finalmente, o diario ensina o doente a distinguir
melhor os tipos ou sub-tipos de cefaleia, por exem-
plo: entre a enxaqueca sem aura e cefaleia do tipo

tensao episddica.

. Em cada capitulo das cefaleias secundarias, sdo men-

cionadas as causas mais conhecidas e mais bem esta-
belecidas e sao fornecidos os critérios para essas
causas. No entanto, em muitos capitulos, por exem-
plo, 9. Cefaleia atribuida a infecgio, hd um ndmero quase
infinito de etiologias. Para evitar uma lista muito
longa, apenas sdo mencionadas as mais importantes.
No exemplo, as causas mais raras estao sob o item
9.2.3 Cefaleia atribuida a outra infec¢do sistémica. Esse mesmo
sistema é usado noutros capitulos referentes a cefa-

leias secundarias.

. O ultimo critério para a maioria das cefaleias secun-

darias requer que a cefaleia melhore de forma signifi-
cativa ou se resolva em um periodo especifico apds o
alivio do distirbio causal (através de tratamento ou
remissao esponténea). Nesses casos, o preenchimen-
to desses critérios é parte essencial da evidéncia para
uma relagdo causal. Muito frequentemente, hd uma
necessidade de classificar esses doentes antes de a
doenca ser tratada ou antes de o resultado do trata-
mento ser conhecido. Nesses casos, o diagndstico
deve ser Cefaleia provavelmente atribuida a [nome
da patologia causal]. Assim que os resultados do tra-

tamento sdo conhecidos, o diagndstico se altera para
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14.

Cefaleia atribuida a [nome da patologial, ou o diag-

ndstico é eliminado se ndo preencher os critérios.

Em alguns casos, tendo a cefaleia pds-traumética
como um bom exemplo, ocorrem sub-formas crénicas
de cefaleias. Nesses casos, a cefaleia aguda inicial
pode persistir e a causa nao é provada, nem excluida,
pela duragao de cefaleia em relagdo ao inicio do dis-
tirbio causal nem pelo seu alivio. Em vez disso, o
ultimo critério distingue entre sub-formas agudas e
crénicas, especificando a resolugio da cefaleia den-

tro de um periodo de trés meses (para sub-forma
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aguda) ou com a permanecia da cefaleia de base (na
sub-forma crénica), além desse periodo, apés a ocor-
réncia, remissdo ou cura da alteragdo causal. No
decurso do distdrbio, o diagnéstico pode mudar apds
trés meses para cefaleia crénica atribuida a [nome da
patologial. No exemplo 5.1 Cefaleia aguda pés-traumatica
muda para 5.2 Cefaleia crénica pds-traumdtica.

A maioria desses diagndsticos encontra-se no apén-
dice por falta de evidéncias suficientes para sua exis-
téncia. Em geral ndo serdo usados, mas estdo la para
estimular pesquisas sobre critérios causais mais bem

estabelecidos.
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Classificacdo e Codigos OMS CID-10NA

Cédigo IHS* Coédigo WHO

ICHD-II

1.1

1.2
1.2.1
1.2.2
1.2.3
1.2.4
1.2.5
1.2.6

1.3
1.3.1
1.3.2
1.3.3

1.4

1.5
1.5.1
1.5.2
1.5.3
1.5.4
1.5.5

1.6
1.6.1
1.6.2
1.6.5

2.1
2.1.1
2.1.2

2.2
221
222

2.3
2.3.1
23.2

2.4
24.1
2.4.2
243

3.1
3.1.1
3.1.2

3.2
3.2.1
3.2.2

3.3

3.4
3.4.1
3.4.2
343

CID-10NA

[G43]
[G43.0]
[G43.1]
[G43.10]
[G43.10]
[G43.104]
[G43.105]
[G43.105]
[G43.103]
[G43.82]
[G43.82]
[G43.820]
[G43.821]
[G43.81]
[G43.3]
[G43.3]
[G43.2]
[G43.3]
[G43.3]
[G43.3] +
[G40.x ou G41 x]|'
[G43.83]
[G43.83]
[G43.83]
[G43.83]

[G44.2]

1G44.2]

1G44.20]
[G44.21]
1G44.2]

[G44.20]
1G44.21]
1G44.2]

[G44.22]
[G44.23]
[G44.28]
[G44.28]
1G44.28]
1G44.28]

[G44.0]

[G44.0]

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

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

* International Headache Society
1) O cédigo adicional especifica o tipo de crise

Sinapse

Diagnéstico
|e cédigo CID-10 etioldgico para cefaleias secundarias)

Enxaqueca
Enxaqueca sem aura
Enxaqueca com aura
Aura tipica com cefaleia tipica (de enxaqueca)
Aura tipica com cefaleia atipica (de enxaqueca)
Aura tipica sem cefaleia
Enxaqueca hemiplégica familiar (FHM)
Enxaqueca hemiplégica esporadica (SHM)
Enxaqueca de tipo basilar
Sindromes periddicas da infancia geralmente precursoras de enxaqueca
Vémitos ciclicos
Enxaqueca abdominal
Vertigem paroxistica benigna da infancia
Enxaqueca retiniana
Complica¢des da enxaqueca
Enxaqueca crénica
Estado de mal de enxaqueca
Aura persistente sem enfarte
Enfarte atribuido a enxaqueca
Crise epiléptica desencadeada por enxaqueca

Enxaqueca provavel
Enxaqueca sem aura provavel
Enxaqueca com aura provavel
Enxaqueca crénica provavel

Cefaleia tipo tensao (TTH/CTT)
Cefaleia tipo tensdo episdédica pouco frequente
Cefaleia tipo tensio episddica pouco frequente associada a dor pericraniana
Cefaleia tipo tensao episddica pouco frequente ndo associada a dor pericraniana
Cefaleia tipo tensao episddica frequente
Cefaleia tipo tensao episddica frequente associada a dor pericraniana
Cefaleia tipo tensao episddica frequente ndo associada a dor pericraniana
Cefaleia tipo tens&o crénica
Cefaleia tipo tensao crénica associada a dor pericraniana
Cefaleia tipo tensao crénico nao associada a dor pericraniana
Cefaleia tipo tensao provavel
Cefaleia tipo tensao episddica pouco frequente provavel
Cefaleia tipo tensao episddica frequente provavel
Cefaleia tipo tensao crénica provavel

Cefaleia em salvas e outras cefaleias trigémino-autonémicas
Cefaleia em salvas
Cefaleia em salvas episddica
Cefaleia em salvas crénica
Hemicrania paroxistica
Hemicrania paroxistica episédica
Hemicrania paroxistica cronica (CPH)
Cefaleia de curta duracdo, unilateral, neuralgiforme com hiperemia conjuntival e lacrimejo
(SUNCT)
Cefaleia trigémino-autonémica provavel
Cefaleia em salvas provéavel
Hemicrania paroxistica provavel
Cefaleia de curta duragao, unilateral, neuralgiforme com hiperemia conjuntival e lacrimejo
(SUNCT) provavel
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4.1

4.2

4.3

4.4
441
442

4.5

4.6

4.7

4.8

5.1
5.1.1
5.1.2

5.2
5.2.1
5.2.2

5.3

5.4

5.5
5.5.1
5.5.2

5.6
5.6.1
5.6.2

5.7
5.7.1
5.7.2

6.1
6.1.1
6.1.2

6.2
6.2.1
6.2.2

6.3
6.3.1
6.3.2
6.3.3
6.3.4
6.3.5

6.4
6.4.1
6.4.2
6.4.3

6.5
6.5.1
6.5.2
6.5.3
6.5.4
6.5.5

6.6

6.7
6.7.1

6.7.2

6.7.3

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

[G44.88]
[G44.880]
[G44.880]
[G44.880]
[G44.3]
[G44.30]
[G44.31]
[G44.841]
[G44.841]
[G44.88]
[G44.88]
[G44.88]
[G44.88]
[G44.88]
[G44.88]
[G44.88]
[G44.880]
[G44.30]

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

[G44.812]
[G44.812]
[G44.812]
[G44.812]
[G44.810]
[G44.810]
[G44.814]
[G44.810]
[G44.810]
[G44.810]
[G44.810]
[G44.81]

[G44.81]

[G44.81]

[G44.81]

Outras cefaleias primarias

Cefaleia primaria tipo guinada

Cefaleia primaria da tosse

Cefaleia primaria do exercicio

Cefaleia primaria associada a actividade sexual
Cefaleia pré-orgasmica
Cefaleia orgasmica

Cefaleia hipnica

Cefaleia explosiva priméaria

Hemicrania continua (HC)

Cefaleia persistente diaria desde o inicio (NDPH)

Cefaleia atribuida a traumatismo cranioencefalico e/ou cervical
Cefaleia aguda pds-traumatica
Cefaleia aguda pds-traumética atribuida a lesdo cranioencefalica moderada ou severa (S06)
Cefaleia aguda pés-traumatica atribuida a lesdo cranioencefélica leve (S09.9)
Cefaleia crénica pés-traumatica
Cefaleia crénica pds-traumatica atribuida a lesao cranioencefélica moderada ou severa (S06)
Cefaleia crénica pés-traumatica atribuida a lesdo cranioencefalica leve (S09.9)
Cefaleia aguda atribuida a lesdao em contragolpe (“whiplash”) (S13.4)
Cefaleia crénica atribuida a lesdao em contragolpe (S13.4)
Cefaleia atribuida a hematoma intracraniano traumatico
Cefaleia atribuida a hematoma epidural (S06.4)
Cefaleia atribuida a hematoma subdural (S06.5)
Cefaleia atribuida a outro traumatismo cranioencefélico e/ou cervical (S06)
Cefaleia aguda atribuida a outro tipo de traumatismo cranioencefélico e/ou cervical (S06)
Cefaleia crénica atribuida a outro tipo de traumatismo cranioencefalico e/ou cervical (S06)
Cefaleia pés-craniotomia
Cefaleia aguda pds-craniotomia
Cefaleia crénica pés-craniotomia

Cefaleia atribuida a doenca vascular craniana ou cervical
Cefaleia atribuida a acidente vascular cerebral isquémico ou acidente isquémico transitério
Cefaleia atribuida a acidente vascular cerebral isquémico (enfarte cerebral) (163)
Cefaleia atribuida a acidente isquémico transitério (TIA/AIT) (G45)
Cefaleia atribuida a hemorragia intracraniana nao traumatica
Cefaleia atribuida a hemorragia intracerebral (161)
Cefaleia atribuida a hemorragia subaracnoidea (SAH/HSA) (160)
Cefaleia atribuida a malformac&o vascular nao rota (Q28)
Cefaleia atribuida a aneurisma sacular (Q28.3)
Cefaleia atribuida a malformacéo arteriovenosa (AVM/MAV) (Q28.2)
Cefaleia atribuida a fistula arteriovenosa dural (167.1)
Cefaleia atribuida a angioma cavernoso (D18.0)
Cefaleia atribuida a angiomatose encefalotrigeminal ou leptomeningea
(Sindrome de Sturge-Weber) (Q85.8)
Cefaleia atribuida a arterite (M31)
Cefaleia atribuida a arterite de células gigantes (GCA/AT) (M31.6)
Cefaleia atribuida a angeite primaria do sistema nervoso central (167.7)
Cefaleia atribuida a angeite secundaria do sistema nervoso central (168.2)
Dor da artéria cardtida ou vertebral (163.0, 163.2, 165.0 ou 167.0)
Cefaleia ou dor facial ou cervical atribuida a disseccao arterial (167.0)
Cefaleia pés-endarterectomia (197.8)
Cefaleia da angioplastia carotidea
Cefaleia atribuida a procedimentos endovasculares intracranianos
Cefaleia da angiografia
Cefaleia atribuida a trombose venosa cerebral (CVT/TVC) (163.6)
Cefaleia atribuida a outra doenga vascular intracraniana
Arteriopatia cerebral autossémica dominante com enfartes subcorticais
e leucoencefalopatia (CADASIL) (167.8)
Encefalopatia mitocondrial, acidose lactica e episédios de acidente vascular cerebral
(MELAS) (G31.81)
Cefaleia atribuida a angiopatia benigna do sistema nervoso central (199)
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20

6.7.4

7.1
7.1.1
7.1.2

7.1.3
7.2
7.2.1
7.2.2
7.2.3
73
7.3.1
7.3.2

733

7.3.4
7.4
7.4.1

7.4.2
7.4.3
7.4.4
7.5
7.6
7.6.1
7.6.2
7.7
7.8
7.9

8.1
8.1.1
8.1.1.1
8.1.1.2
8.1.2
8.1.3
8.1.4
8.1.4.1
8.1.4.2
8.1.5
8.1.5.1
8.1.6
8.1.7
8.1.8
8.1.8.1
8.1.8.2
8.1.9
8.1.9.1
8.1.9.2
8.1.10

8.1.11

2

[G44.81]

[G44.82]
[G44.820]
[G44.820]
[G44.820]

[G44.820]
[G44.820]
[G44.820]
[G44.820]
[G44.820]
[G44.82]

[G44.823]
[G44.823]

[G44.823]

[G44.82]
1G44.822]
1G44.822]

1G44.822]
[G44.822]
1G44.822]
1G44.824]
[G44.82]
1G44.82]
[G44.82]
1G44.82]
[G44.82]
1G44.82]

[G44.4 ou G44.83]
[G44.40]
[G44.400]
[G44.400]
[G44.400]
[G44.40]
[G44.402]
[G44.83]
[G44.83]
[G44.83]
[G44.4]
[G44.401]
[G44.83]
[G44.83]
[G44.40]
[G44.40]
[G44.40]
[G44.40]
[G44.40]
[G44.40]
[G44.41]

[G44.4 ou G44.83]

Cefaleia atribuida a apoplexia pituitaria (E23.6)

Cefaleia atribuida a perturbacao intracraniana nao vascular
Cefaleia atribuida a hipertensdo do liquor
Cefaleia atribuida a hipertensao intracraniana idiopatica (IIH/HICI)
Cefaleia atribuida a hipertensao intracraniana secundaria a causa metabdlica,
téxica ou hormonal
Cefaleia atribuida a hipertensao intracraniana secundaria a hidrocefalia
Cefaleia atribuida a hipotensao do liquor
Cefaleia pés-puncgao dural (G97.0)
Cefaleia por fistula de liquor (G96.0)
Cefaleia atribuida a hipotensdo espontéanea (ou idiopética) de liquor
Cefaleia atribuida a doenca inflamatéria nao infecciosa
Cefaleia atribuida a neurossarcoidose (D86.8)
Cefaleia atribuida a meningite asséptica (ndo infecciosa)
|codificar para especificar a etiologial
Cefaleia atribuida a outra doenca inflamatéria ndo infecciosa
|codificar para especificar a etiologial
Cefaleia atribuida a hipofisite linfocitaria (E23.6)
Cefaleia atribuida a neoplasia intracraniana
Cefaleia atribuida a hipertensao intracraniana ou hidrocefalia causada por neoplasia
[codificar para especificar a neoplasial
Cefaleia atribuida directamente a neoplasia |[codificar para especificar a neoplasial
Cefaleia atribuida a meningite carcinomatosa [C79.3]
Cefaleia atribuida a hiper ou hipossecrec¢ao hipotalamica ou hipofisaria [23.0]
Cefaleia atribuida a injecgao intratecal [G97.8]
Cefaleia atribuida a crise epiléptica [G40.x ou G41.x para especificar o tipo de crise]
Hemicrania epiléptica [G40.x ou G41.x para especificar o tipo de crise]
Cefaleia pos-crise epiléptica [G40.x ou G41.x para especificar o tipo de crise]
Cefaleia atribuida a malformacado de Chiari tipo I (ACM/MCI1) [Q07.0]
Sindrome de cefaleia e défices neurolégicos transitdrios com linfocitose do liquor (HaNDL)
Cefaleia atribuida a outra perturbacao intracraniana nao vascular

Cefaleia atribuida a uma substéancia’ ou sua privacao
Cefaleia induzida pelo uso ou exposicao aguda a substancia
Cefaleia induzida por dador de 6xido nitrico (NO) [X44]
Cefaleia imediata provocada por dador de NO
Cefaleia tardia provocada por dador de NO
Cefaleia induzida por inibidor de fosfodiesterase (FDE) [X44]
Cefaleia induzida por monéxido de carbono (CO) [X47]
Cefaleia induzida por alcool [F10]
Cefaleia imediata provocada por alcool [F10]
Cefaleia tardia provocada por alcool [F10]
Cefaleia induzida por componentes alimentares e aditivos
Cefaleia induzida por glutamato monossédico [X47]
Cefaleia induzida por cocaina [F14]
Cefaleia induzida por cannabis [F12]
Cefaleia induzida por histamina [X44]
Cefaleia imediata provocada por histamina [X44]
Cefaleia tardia provocada por histamina [X44]
Cefaleia induzida pelo peptideo relacionado com o gene da calcitonina (CGRP) [X44]
Cefaleia imediata provocada por CGRP [X44]
Cefaleia tardia provocada por CGRP [X44]
Cefaleia como efeito adverso agudo atribuida a medicacdo usada para outras indicagdes
|codificar para especificar a substancia]
Cefaleia induzida pelo uso ou exposi¢do aguda a outra substéncia
[codificar para especificar a substancial

Na ICD-10 as substéancias sdo classificadas de acordo com a presenca ou auséncia da propriedade de produzir dependéncia. As cefaleias associadas

com substancias psicoactivas (produzindo dependéncia) estdo classificadas em G44.83 com um cédigo adicional para indicar a natureza da
perturbacdo relacionada com o uso da substéncia: p.e. intoxicacdo (F1x.0), dependéncia (F1x.2), privagdo (F1x.3), etc. O 3° caracter pode ser usado para
indicar a sustancia especifica envolvida: p.e. F10 para alcool, FI5 para cafeina, efc. O abuso de substancias ndo produtoras de dependéncia é
classificado em F55 com o 4° caracter para indicar a substancia: p.e. F55.2 abuso de analgésicos. Cefaleias relacionadas com substancias nédo
produtoras de dependéncia sao classificadas em G44.4.

Sinapse
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8.2
8.2.1
8.2.2
823
8.2.4
8.2.5
8.2.6

8.2.7
8.3

8.3.1
8.4
8.4.1
8.4.2
8.43
8.4.4

9.1
9.1.1
9.1.2
9.13
9.14
9.1.5

9.2
9.2.1
9.2.2
9.23

9.3

9.4
9.4.1

10.

10.1
10.1.1
10.1.2
10.1.3

10.2

10.3
10.3.1
10.3.2
10.3.3
10.3.4
10.3.5
10.3.6

10.4
10.5
10.6
10.7

11.

11.1

11.2
11.2.1
11.2.2
11.2.3

11.3
11.3.1
11.3.2

[G44.41 ou G44.83]
[G44.411]
[G44.41]
[G44.410]
[G44.83]
[G44.410]
[G44.410]

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

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

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

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

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

[G44.84]

(G44.840]
(G44.841]
[G44.841]
[G44.842]
(G44.841]
(G44.843]
(G44.843]
(G44.843]

Cefaleia por uso excessivo de medicacdo (MOH)

Cefaleia por uso excessivo de ergotamina [Y52.5]

Cefaleia por uso excessivo de triptanos

Cefaleia por uso excessivo de analgésicos [F55.2]

Cefaleia por uso excessivo de opidides [F11.2]

Cefaleia por uso excessivo combinados de medicamentos [F55.2]

Cefaleia atribuida ao uso excessivo de outra medicagao

[codificar para especificar a substancial

Cefaleia por uso excessivo de medicacao provavel [codificar para especificar a substancia]
Cefaleia como efeito adverso atribuido a medicacéo crénica
|codificar para especificar a substancia]

Cefaleia induzida por hormona exégena [Y42.4]
Cefaleia atribuida a privagdo de substancia

Cefaleia por privacdo de cafeina [F15.3]

Cefaleia por privacdo de opidides [F11.3]

Cefaleia por privacdo de estrogénios [Y42.4]

Cefaleia atribuida a privagdo de outras substancias de uso crénico

[codificar para especificar a substancial

Cefaleia atribuida a infeccao
Cefaleia atribuida a infecgdo intracraniana [G00-G09]
Cefaleia atribuida a meningite bacteriana [G00.9]
Cefaleia atribuida a meningite linfocitaria [G03.9]
Cefaleia atribuida a encefalite [G04.9]
Cefaleia atribuida a abcesso cerebral [G06.0]
Cefaleia atribuida a empiema subdural [G06.2]
Cefaleia atribuida a infecgao sistémica [A00-B97]
Cefaleia atribuida a infecgao sistémica bacteriana [codificar para a etiologia especifical
Cefaleia atribuida a infecgao sistémica viral [codificar para a etiologia especifical
Cefaleia atribuida a outra infecgdo sistémica [codificar para a etiologia especifical
Cefaleia atribuida ao HIV (AIDS/SIDA) [B22]
Cefaleia crénica pés-infeccao [codificar para a etiologia especifical
Cefaleia crénica pés-meningite bacteriana [G00.9]

Cefaleia atribuida a perturbacdo da homeostase
Cefaleia atribuida a hipdxia e/ou hipercapnia
Cefaleia da grande altitude [W94]
Cefaleia do mergulho
Cefaleia da apneia do sono [G47.3]
Cefaleia da didlise [Y84.1]
Cefaleia atribuida a hipertensao arterial [110]
Cefaleia atribuida a feocromocitoma [D35.0 (benigno) ou C74.1 (maligno)]
Cefaleia atribuida a crise hipertensiva sem encefalopatia hipertensiva [110]
Cefaleia atribuida a encefalopatia hipertensiva [167.4]
Cefaleia atribuida a pré-eclampsia [O13-O14]
Cefaleia atribuida a eclampsia [O15]
Cefaleia atribuida a resposta pressora aguda a um agente exdgeno
[codificar para especificar a etiologial
Cefaleia atribuida ao hipotiroidismo [E03.9]
Cefaleia atribuida ao jejum [T73.0]
Cefaleia cardiaca [codificar para especificar a etiologial
Cefaleia atribuida a outra perturbagado da homeostase [codificar para especificar a etiologial

Cefaleia ou dor facial atribuida a perturbacdo do cranio, pescoco, olhos, ouvidos, nariz,
seios perinasais, dentes, boca ou outras estruturas cranianas ou faciais
Cefaleia atribuida a perturbacao de osso craniano [M80-M89.8]
Cefaleia atribuida a perturbagdo do pescoco [M99]
Cefaleia cervicogénica [M99]
Cefaleia atribuida a tendinite retrofaringea [M79.8]
Cefaleia atribuida a distonia craniocervical [G24]
Cefaleia atribuida a perturbacdo dos olhos
Cefaleia atribuida a glaucoma agudo [H40]
Cefaleia atribuida a erros de refraccao [H52]
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11.3.3

11.3.4
11.4
11.5
11.6
11.7
11.8

12.
12.1
12.2

13.1
13.1.1
13.1.2

13.2
13.2.1
13.2.2

13.3

13.4

13.5

13.6

13.7

13.8

13.9

13.10

13.11
13.11.1
13.11.2

13.12

13.13
13.14
13.15

13.15.1
13.15.2
13.16
13.17
13.18
13.18.1
13.18.2
13.18.3
13.18.4
13.18.5
13.19

14.
14.1
14.2

22 Sinapse

[G44.843]

[G44.843]
[G44.844]
[G44.845]
[G44.846]
[G44.846]
[G44.84]

[R51]
[R51]
[R51]

[G44.847,
G44.848 ou G44.85]
1G44.847]
1G44.847]
[G44.847)
[G44.847]
1G44.847]
1G44.847]
1G44.847]
[G44.847]
[G44.847)
[G44.847]
1G44.847]
1G44.847]
[G44.851]
[G44.801]
[G44.802]
1G44.8020]
1G44.8021]
[G44.848]

[G44.848]
[G44.848]
[G44.881 ou
G44.847]
[G44.881]
[G44.847]
[G44.850]
[G43.80]
[G44.810 ou G44.847]
[G44.847]
[G44.810]
[G44.847]
[G44.847]
[G44.847]
[G44.847]

[R51]
[R51]
[R51]

Cefaleia atribuida a heteroforia ou heterotropia (estrabismo latente ou manifesto)
[H50.3-H50.5]
Cefaleia atribuida a inflamagao ocular [codificar para especificar a etiologial
Cefaleia atribuida a perturbacdo dos ouvidos [H60-H95]
Cefaleia atribuida a rinosinusite [JO1]
Cefaleia atribuida a perturbacdo dos dentes, mandibula ou estruturas relacionadas [K00-K14]
Cefaleia ou dor facial atribuida a perturbagao da articulacdo temporomandibular (TMJ/ATM) [K07.6]
Cefaleia atribuida a outra perturbacao do crénio, pescoco, olhos, ouvidos, nariz, seios da face,
dentes, boca ou outras estruturas faciais ou cervicais [codificar para especificar a etiologial

Cefaleia atribuida a perturbacéo psiquiatrica
Cefaleia atribuida a perturbacao de somatizacdo [F45.0]
Cefaleia atribuida a perturbacdo psicética

Nevralgias cranianas e causas centrais de dor facial

Nevralgia do trigémio
Nevralgia do trigémio cléssica (idiopatica) [G50.00]
Nevralgia do trigémio sintomatica [G53.80] [G53.00] + [codificar a etiologia especifical
Nevralgia do glossofaringeo
Nevralgia glossofaringeo cléssica (idiopatica) [G52.10]
Nevralgia glossofaringeo sintomatica [G53.830] + [codificar para a etiologia especifical
Nevralgia do intermediario [G51.80]
Nevralgia do laringeo superior [G52.20]
Nevralgia do nasociliar [G52.80]
Nevralgia do supraorbitério [G52.80]
Outras nevralgias de ramos terminais [G52.80]
Nevralgia do occipital [G52.80]
Sindrome pescoco-lingua
Cefaleia por compressao externa
Cefaleia do estimulo frio
Cefaleia atribuida a aplicagao externa de estimulo frio
Cefaleia atribuida a ingestao ou inalagao de estimulo frio
Dor constante causada por compressao, irritacdo ou traccdo de nervos cranianos ou raizes
cervicais superiores por lesdo estrutural [G53.8] + [codificar para especificar a etiologial
Nevrite éptica [H46]
Neuropatia ocular diabética [E10-E14]
Dor facial ou cefélica atribuida ao herpes zéster

Dor facial ou cefélica atribuida ao herpes zéster agudo [B02.2]
Nevralgia pés-herpética [B02.2]
Sindrome de Tolosa-Hunt
“Enxaqueca” oftalmoplégica
Causas centrais de dor facial
Anestesia dolorosa [G52.800] + [codificar para especificar a etiologial
Dor central pds-acidente vascular cerebral [G46.21]
Dor facial atribuida a esclerose mdltipla [G35]
Dor facial persistente idiopatica [G50.1]
Sindrome do ardor bucal (“burning mouth syndrome”) [codificar para especificar a etiologia]
Outra nevralgia craniana ou dor facial centralmente mediada
|codificar para especificar a etiologial

Outra cefaleia, nevralgia craniana e dor facial central ou primaria

Cefaleia nao classificada noutro local
Cefaleia ndo especificada
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Cefaleias Primarias

1. Enxaqueca
2. Cefaleia tipo tensao (TTH/CTT)
3. Cefaleia em salvas e outras cefaleias trigémino-autonémicas

4. Outras cefaleias primarias
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1. Enxaqueca
1.1 Enxaqueca sem aura

1.2 Enxaqueca com aura
1.2.1 Aura tipica com cefaleia tipica (de enxaqueca)
1.2.2 Aura tipica com cefaleia atipica (de enxaqueca)
1.2.3 Aura tipica sem cefaleia
1.2.4 Enxaqueca hemiplégica familiar (FHM)
1.2.5 Enxaqueca hemiplégica esporadica (SHM)
1.2.6 Enxaqueca de tipo basilar

1.3 Sindromes peridédicas da infancia geralmente precursoras
de enxaqueca
1.3.1 Vémitos ciclicos
1.3.2 Enxaqueca abdominal
1.3.3 Vertigem paroxistica benigna da infancia

1.4 Enxaqueca retiniana

1.5 Complicacdes da enxaqueca
1.5.1 Enxaqueca crénica
1.5.2 Estado de mal de enxaqueca
1.5.3 Aura persistente sem enfarte
1.5.4 Enfarte atribuido a enxaqueca
1.5.5 Crise epiléptica desencadeada por enxaqueca

1.6 Enxaqueca provavel
1.6.1 Enxaqueca sem aura provavel
1.6.2 Enxaqueca com aura provavel
1.6.5 Enxaqueca crénica provavel

Classificado noutro lugar

Uma cefaleia tipo enxaqueca secundaria a outra alteragdo
(enxaqueca sintomética) € classificada de acordo com a altera-
¢ao causal.

Comentaério Geral
Cefaleia primdria, secunddria ou ambas?

Quando uma cefaleia com caracteristicas de enxaqueca ocor-
re pela primeira vez em estreita relacdo temporal com outra
alteragdo que é uma causa reconhecida de cefaleia, esta é classi-
ficada como uma cefaleia secundaria a essa alteracao. Quando
uma enxaqueca preexistente piora em estreita relagao temporal
com uma outra alteracdo que € uma causa reconhecida de cefa-
leia, hd duas possibilidades e é necessario discernimento. O
doente pode receber somente o diagndstico de enxaqueca ou
pode receber ambos os diagnésticos, o de enxaqueca e o de ce-
faleia secundaria a outra alteragdo. Os factores que apoiam o a-
créscimo do ultimo diagndstico sdo: uma relagao temporal muito
estreita com a alteracdo; agravamento acentuado da enxaqueca;
evidéncia muito clara de que a alteracdo possa causar ou agravar
a enxaqueca; e a melhoria ou desaparecimento da enxaqueca
apos o alivio ou o desaparecimento da alteracao.

Introducdo

A enxaqueca é uma cefaleia primaria comum e incapacitante.
Os estudos epidemioldgicos tém documentado a sua elevada
prevaléncia, bem como o seu impacto socio-econémico e pes-
soal. A enxaqueca figura no ranking da OMS na 192 posi¢do mun-
dial entre todas as doengas causadoras de incapacidade.

A enxaqueca pode ser dividida em dois sub-tipos principais.
A 1.1 Enxaqueca sem aura é uma sindroma clinica caracterizada por
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cefaleia com caracteristicas especificas e sintomas associados. A
1.2 Enxaqueca com aura é primariamente caracterizada pelos sinto-
mas neurolégicos focais que normalmente precedem ou, as
vezes, acompanham a cefaleia. Alguns doentes também experi-
mentam uma fase premonitéria, antecedendo em horas ou dias
o aparecimento da cefaleia, e uma fase de resolucgéo da cefaleia.
Os sintomas premonitérios e de resolucdo incluem hiperactivi-
dade, hipoactividade, depressao, apetite especifico para deter-
minados alimentos, bocejos repetidos e outros sintomas ines-
pecificos relatados por alguns doentes.

Quando um doente preenche os critérios para mais de um
sub-tipo de enxaqueca, todos os sub-tipos devem ser diag-
nosticados e codificados. Por exemplo, um doente que tem cri-
ses frequentes com aura, mas também algumas crises sem aura,
deve ser codificado como 1.2 Enxaqueca com aura e 1.1 Enxaqueca
sem aura.

1.1 Enxagueca sem aura

Termos previamente utilizados
Enxaqueca comum, Hemicrania simples.

Descricao

Cefaleia recorrente manifestando-se em crises que duram 4 a
72 horas. As caracteristicas tipicas da cefaleia sdo: localizagao
unilateral; carécter pulsétil; intensidade moderada ou severa,
exacerbacgdo por actividade fisica rotineira e associacdo com
nausea e/ou fotofobia e fonofobia.

Critérios de diagnéstico
A. Pelos menos 5 crises' preenchendo os critérios de B a D
B. Cefaleia durando 4 a 72 horas (sem tratamento ou com trata-
mento ineficaz)**
C. A cefaleia preenche pelo menos duas das seguintes caracte-
risticas:
1. localizagéo unilateral®
. caracter pulsatil”
. intensidade moderada ou severa
. exacerbacao por (ou levando o individuo a evitar) activi-
dades fisicas rotineiras (por exemplo: caminhar ou subir
escadas)
D. Durante a cefaleia, existe pelo menos um dos sintomas ou
sinais seguintes:
1. ndusea e/ou vémitos
2. fotofobia e fonofobia®
E. Nao atribuida a outra alteracdo’

A W

Notas

1. A diferenciacdo entre a 1.1 Enxaqueca sem aura e a 2.1 Cefaleia
tipo tensdo episidica pouco frequente pode ser dificil. Por esse
motivo, pelo menos cinco crises sao requeridas. Individuos
que preencham os critérios para 1.1 Enxaqueca sem aura, mas
que tenham tido menos de cinco crises devem ser codifica-
dos como 1.6 Enxaqueca sem aura provdvel.

2. Quando o doente adormece durante a crise de enxaqueca e
acorda sem a mesma, considera-se a duragdo da crise como
sendo até ao momento do despertar.

3. Em criancas, as crises podem ser de uma a 72 horas (embora
a evidéncia de duracdo menor do que duas horas em crises
nao tratadas em criancas ainda requeira confirmac&o através
de estudo prospectivo com diério).

4. Quando as crises ocorrem em 215 dias/més durante mais de
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trés meses codificar como 1.1 Enxaqueca sem aura € como
1.5 Enxaqueca cronica.

5. A cefaleia da enxaqueca é geralmente bilateral em criancas;
um padrdao semelhante ao do adulto, com dor unilateral,
geralmente surge no final da adolescéncia ou no inicio da vida
adulta.

6. A cefaleia da enxaqueca é geralmente fronto-temporal. Em
criancas a cefaleia occipital, seja uni ou bilateral, é rara e
requer cautela no diagndstico; muitos casos sao atribuiveis a
lesGes estruturais.

7. Pulsétil significa latejante ou variando com os batimentos car-
diacos.

8. Em criancas pequenas, a fotofobia e fonofobia devem ser
inferidas através do comportamento das mesmas.

9. A histéria e os exames fisico e neurol6gico ndo sugerem nenhu-
ma das alteragdes listadas nos grupos 5 a 12, ou a histéria e/ou
os exames fisico e/ou neuroldgico sugerem tal alteragao, mas
esta é excluida através de investigagao apropriada, ou tal alte-
ragao estad presente, mas as crises ndo ocorrem pela primeira
vez em estreita relacdo temporal com a alteragao.

Comentarios

1.1 Enxaqueca sem aura é o sub-tipo mais comum de enxa-
queca. Tem uma frequéncia de crises maior e geralmente é mais
incapacitante do que a 1.2 Enxaqueca com aura.

A enxaqueca sem aura frequentemente tem uma estreita
relagdo com a menstruacdo. Em contraste com a primeira edigao
da Classificagdo Internacional das Cefaleias, esta edi¢do estabelece
critérios para Al.1.1 Enxaqueca sem aura puramente menstrual e para
Al.1.2 Enxaqueca sem aura relacionada com a menstruagdo, mas sé no
apéndice, devido a incertezas sobre se estas deveriam ser con-
sideradas entidades separadas.

As crises muito frequentes de enxaqueca sdo agora classifi-
cadas como 1.5.1 Enxaqueca cronica, desde que nao haja abuso de
medicamentos. A enxaqueca sem aura € uma doenca mais sus-
ceptivel de evoluir para a cronicidade com o uso frequente de
medicamento sintomatico, resultando numa nova cefaleia, que
é codificada como 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicagdo (MOH).

Durante as crises de enxaqueca sem aura, o fluxo sanguineo
cerebral regional, ndo revela quaisquer alteracdes sugestivas
de depressao cortical alastrante, ndo obstante possam ocorrer
modificagdes do fluxo sanguineo no tronco encefalico e altera-
¢Bes corticais secundérias a activagao pela dor. Isto contrasta
com a oligoemia alastrante, patognomédnica da enxaqueca com
aura. Tudo indica que a depressao alastrante néo esteja envol-
vida na enxaqueca sem aura. Por outro lado, os mensageiros
moleculares, éxido nitrico (NO) e peptideo relacionado com o
gene da calcitonina (CGRP) estdo claramente envolvidos.
Embora esta doenca tenha sido inicialmente considerada pri-
mariamente vascular, a importancia da sensibilizacdo das termi-
nagdes nervosas peri-vasculares e a possibilidade das crises
terem inicio no sistema nervoso central receberam crescente
atencdo nas tltimas décadas. Ao mesmo tempo, o circuito da
dor da enxaqueca e vérios aspectos da neuro-transmissao rela-
cionados com este sistema foram reconhecidos. O aparecimen-
to dos triptanos, agonistas dos receptores 5HTig/D, foi uma con-
tribuigdo significativa. Estes farmacos sao muito eficazes no tra-
tamento das crises de enxaqueca e, devido a sua alta afinidade
para receptores especificos, o seu mecanismo de accao propi-
ciou uma nova compreensao acerca dos mecanismos da enxa-
queca. Esta claro, no momento, que a enxaqueca sem aura é
uma alteracdo neuro-biolégica e a ciéncia, tanto clinica, quanto
basica, propicia avangos crescentes no nosso conhecimento a
respeito dos mecanismos da enxaqueca.
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1.2 Enxagueca com aura

Termos previamente utilizados

Enxaqueca cléssica, oftdlmica, enxaqueca hemiparestesica,
hemiplégica ou afasica, enxaqueca acompanhada, enxaqueca
complicada.

Classificada noutro lugar
13.17 “Enxaqueca” oftalmoplégica.

Descricao

Alteragéo recorrente que se manifesta na forma de crises de
sintomas neurolégicos focais reversiveis que em geral se
desenvolvem gradualmente em 5 a 20 minutos e duram menos
de 60 minutos. Uma cefaleia com caracteristicas de enxaqueca
sem aura geralmente sucede os sintomas da aura. Menos fre-
quentemente a cefaleia ndo tem as caracteristicas da enxaque-
ca ou simplesmente n3o existe.

Critérios de diagnéstico

A. Pelo menos duas crises cumprindo o critério B

B. Aura de enxaqueca cumprindo os critérios B e C para um dos
sub-tipos 1.2.1a 1.2.6

C. Nao atribuida a outra alterac¢ao'

Nota

1. A histéria e os exames fisico e neuroldgico ndo sugerem nenhu-
ma alteracao dentre as listadas nos grupos de 5 a 12, ou a his-
téria e/ou os exames fisico e/ou neuroldgico sugerem tal alte-
racdo mas esta € excluida através de investigacdo apropriada,
ou tal alteragdo esta presente, mas as crises ndo ocorrem pela
primeira vez em estreita relagdo temporal com a alteragao.

Comentarios

A aura é o conjunto de sintomas neuroldgicos que ocorre
imediatamente antes ou no inicio da cefaleia da enxaqueca. A
maioria dos doentes com enxaqueca tem exclusivamente crises
sem aura. Muitos doentes que tém crises com aura, também
apresentam frequentemente crises sem aura (codificar com
1.2 Enxaqueca com aura e 1.1 Enxaqueca sem aura).

Os sintomas premonitérios antecedem de horas a um ou
dois dias uma crise de enxaqueca (com ou sem aura). Incluem
varias combinagdes de fadiga, dificuldade de concentragao, rigi-
dez do pescogo, foto ou fonofobia, ndusea, visdo enevoada,
bocejos e palidez. Os termos prédromo e sinais de alerta
devem ser evitados por serem muitas vezes erroneamente uti-
lizados para referir a aura.

A maioria das auras de enxaqueca estéd associada a cefaleia
que cumpre os critérios para a 1.1 Enxaqueca sem aura. Por isso, a
entidade 1.2.1 Aura tipica com cefaleia tipica (de enxaqueca) é individua-
lizada adiante. A aura de enxaqueca esta, as vezes, associada a
cefaleia que nao preenche os critérios para 1.1 Enxaqueca sem aura
€, noutros casos a aura pode ocorrer sem cefaleia. Estes dois sub-
tipos sao, também agora, distinguidos.

Aura com caracteristicas similares tem sido descrita em
associagao com outras cefaleias bem definidas, incluindo cefa-
leia em salvas; as relagdes entre a aura e a cefaleia ainda nao
estao completamente compreendidas.

Antes de, ou simultaneamente com o inicio dos sintomas da
aura, ocorre diminuicdo do fluxo sanguineo cerebral em regides
corticais que correspondem clinicamente a area afectada e, fre-
quentemente a uma area maior. A reducdo do fluxo, normal-
mente, inicia-se posteriormente e expande-se anteriormente,
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geralmente, acima do limiar de isquemia. Apés uma a varias ho-
ras, ocorre transi¢ao gradual para hiperémia na mesma regiao. A
depressao alastrante de Ledo tem sido implicada.

Os estudos sistematicos demonstraram que muitos doentes
com auras visuais ocasionalmente apresentam sintomas nas
extremidades. Reciprocamente, doentes com sintomas nas
extremidades quase sempre apresentam aura visual.

Assim, uma distingdo entre enxaqueca com aura visual e
enxaqueca hemiparestesica é provavelmente artificial nao
sendo reconhecida esta classificacdo. Os doentes com paresia
s&o classificados separadamente n&o s6 por causa da forma com
hereditariedade de tipo dominante, 1.2.4 Enxaqueca hemiplégica
familiar (FHM), mas também devido a diferencas clinicas. A rela-
¢do genética entre enxaqueca com aura € enxaqueca hemiplé-
gica familiar néo foi estabelecida.

As sindromes previamente definidas como enxaqueca com
aura prolongada e enxaqueca com aura de inicio agudo foram
abandonadas. A grande maioria dos doentes com tais crises tem
outras que preenchem os critérios para um dos sub-tipos de
1.2 Enxaqueca com aura e devem ser codificados com esses diag-
noésticos. O restante deve ser codificado como 1.6.2 Enxaqueca com
aura provdvel, especificando a caracteristica atipica (aura prolon-
gada ou aura de inicio agudo) entre paréntesis.

1.2.1 Aura tipica com cefaleia tipica
(de enxaqueca)

Descricao

Aura tipica consistindo em sintomas visuais e/ou sensitivos
e/ou da fala. A evolucéo gradual, a duragdo menor do que uma
hora, uma mistura de caracteristicas positivas e negativas e a
completa reversibilidade caracterizam a aura, que se associa a
uma cefaleia que preenche os critérios para 1.1 Enxaqueca sem aura.

Critérios de diagndstico

A. Pelo menos 2 crises cumprindo os critérios B a D

B. Aura consistindo em pelo menos um dos seguintes, mas sem
nenhuma paresia:

1. sintomas visuais completamente reversiveis, incluindo ca-
racteristicas positivas (p.e., luzes cintilantes, manchas ou
linhas oscilantes) e/ou caracteristicas negativas (i.e., perda
da visao)

2. sintomas sensitivos completamente reversiveis, incluindo
caracteristicas positivas (i.e. formigueiro) e/ou caracteristi-
cas negativas (i.e., adormecimento)

3. disfasia completamente reversivel

C. Pelo menos dois dos seguintes:

1. sintomas visuais homénimos' e/ou sintomas sensitivos
unilaterais

2. pelo menos um sintoma de aura desenvolve-se gradual-
mente durante =5 minutos e/ou diferentes sintomas de
aura ocorrem em sucessao durante =5 minutos

3. cada sintoma dura entre 5 e 60 minutos

D. Cefaleia preenchendo os critérios B a D para 1.1 Enxaqueca
sem aura comeca durante ou segue-se a aura num periodo de

60 minutos.

E. Nao atribuida a outra alteracao’

Notas

1. Podem ocorrer perda ou diminuicao da visdo central (desfo-
cada/enevoada).

2. A histdria e os exames fisico e neuroldgico ndo sugerem nenhu-
ma alteragdo dentre as listadas nos grupos de 5 a 12, ou a his-
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téria e/ou os exames fisico e/ou neurolégico sugerem tal alte-
ragao, mas esta é excluido, através de investigacdo apropriada,
ou tal alteracdo esta presente, mas as crises nao ocorrem pela
primeira vez em estreita relagdo temporal com a alteragao.

Comentarios

Esta é a sindroma de enxaqueca mais frequentemente asso-
ciada a aura. O diagndstico é geralmente evidente apds uma
histéria cuidadosa, embora existam raros simuladores secun-
darios, incluindo a disseccdo da carétida, malformagao arterio-
venosa e crise epiléptica.

A aura visual é o tipo mais comum de aura, frequentemente
apresentando-se como espectro de fortificagao, i.e., uma figura
em ziguezague a partir de um ponto de fixagdo que pode expan-
dir-se para a direita ou para a esquerda e assume uma forma late-
ralmente convexa com um bordo cintilante angulado, deixando no
seu rasto graus variaveis de escotoma. Noutros casos, um escoto-
ma sem fenémenos positivos pode acontecer; este é percebido
frequentemente como sendo de inicio agudo, mas, numa analise
minuciosa, geralmente aumenta progressivamente. A seguir, em
frequéncia, estao os distirbios sensitivos na forma de formiguei-
ros que se movem lentamente a partir do ponto de origem, afec-
tando uma parte maior ou menor de um lado do corpo ou da face.
Um adormecimento pode ocorrer a seguir, ou pode ser o Gnico
sintoma. Menos frequente sao as alteragdes da fala, normalmente
disfasicas, mas frequentemente dificeis de classificar. Se a aura
inclui paresia, codificar como 1.2.4 Enxaqueca hemiplégica familiar
(FHM) ou 1.2.5 Enxaqueca hemiplégica esporddica (SHM).

Os sintomas geralmente sucedem-se um ao outro, comegan-
do com a alteracao visual, seguindo-se os sintomas sensitivos e
a disfasia, mas a ordem inversa e outras foram observadas. Fre-
quentemente, os doentes consideram dificil descrever os seus
sintomas; nesses casos os doentes devem ser instruidos a cro-
nometra-los e regista-los. Depois de tal observagéo prospectiva,
o quadro clinico torna-se, muitas vezes, mais claro. Erros comuns
sdo relatos incorrectos de lateralizacdo da cefaleia, dor descrita
com de inicio stbito quando € gradual e de alteragdes visuais
descritas como monoculares quando sdo homdénimos, como
também descri¢do incorrecta da aura e confunsdo entre perda
sensitiva e perda de for¢ca muscular. Depois de uma consulta ini-
cial, o uso de um diario da aura pode clarificar o diagnéstico.

1.2.2 Aura tipica com cefaleia atipica
(de enxaqueca)

Descricao

Aura tipica que consiste em sintomas visuais e/ou sensoriais
e/ou de fala. O desenvolvimento gradual, a duracdo menor do
que uma hora, uma mistura de caracteristicas positivas e nega-
tivas e a completa reversibilidade caracterizam a aura, que se
associa a uma cefaleia que ndo preenche os critérios para a
1.1 Enxaqueca sem aura.

Critérios de diagnéstico
A. Pelo menos duas crises cumprindo os critérios de B a D
B. Aura consistindo em pelo menos um dos seguintes, mas sem
nenhuma paresia:
1. sintomas visuais completamente reversiveis, incluindo
caracteristicas positivas (p.e., luzes cintilantes, manchas
ou linhas oscilantes) e/ou caracteristicas negativas (p.e.,
perda de visio)
2. sintomas sensitivos completamente reversiveis, incluindo
caracteristicas positivas (p.e., formigueiro) e/ou caracteris-

Maio de 2005 | N.°1 | Volume 5 | SUPLEMENTO 1



ticas negativas (p.e., adormecimento)
3. disfasia completamente reversivel
C. Pelo menos dois dos seguintes:
1. sintomas visuais homdénimos' e/ou sintomas sensitivos uni-
laterais
2. pelo menos um sintoma de aura desenvolve-se gradual-
mente durante 5 minutos e/ou diferentes sintomas de aura
ocorrem em sucessao durante =5 minutos
3. cada sintoma dura de 5 a 60 minutos
D. Uma cefaleia que ndo preenche os critérios de B a D para
1.1 Enxaqueca sem aura. A cefaleia inicia-se durante ou apés a
aura, num periodo de 60 minutos
E. N&o atribuida a outra alteragéo?

Notas

1. Podem ocorrer perda ou desfocagem adicional da visdo cen-
tral.

2. Ahistéria e os exames fisico e neurolégico ndo sugerem nenhu-
ma alteragdo dentre as listadas nos grupos de 5 a 12, ou a his-
toria e/ou os exames fisico e/ou neuroldgico sugerem tal alte-
racdo, mas esta é excluida através de investigacao apropriada,
ou tal alteragdo estéa presente, mas as crises nao ocorrem pela
primeira vez em estreita relacdo temporal com a alteragdo.

Comentarios

Na auséncia de cefaleia que preencha os critérios de 1.1 En-
xaqueca sem aura, tornam-se muito mais importantes o diagndsti-
co preciso da aura e a sua diferenciacdo de situacdes simu-
ladoras que podem corresponder a uma doenga grave (p.e., um
acidente isquémico transitério)

1.2.3 Aura tipica sem cefaleia

Descricao

Aura tipica que consiste em sintomas visuais e/ou sensitivos
e/ou da fala. O desenvolvimento gradual, a duragao inferior a
uma hora, uma mistura de caracteristicas positivas e negativas
e a completa reversibilidade caracterizam a aura, que nao é
associada a cefaleia.

Critérios de diagnéstico

A. Pelo menos duas crises cumprindo os critérios de B a D

B. Aura consistindo em pelo menos um dos seguintes (com ou
sem alteragdes da fala), mas excluindo parésias:

1. sintomas visuais completamente reversiveis, incluindo
caracteristicas positivas (p.e., luzes cintilantes manchas ou
linhas oscilantes) e/ou caracteristicas negativas (p.e., per-
da da visao)

2. sintomas sensitivos completamente reversiveis, incluindo
caracteristicas positivas (p.e., formigueiros) e/ou caracteris-
ticas negativas (p.e., adormecimento)

C. Pelo menos dois dos seguintes:

1. sintomas visuais homonimos' e/ou sintomas sensitivos
unilaterais

2. pelo menos um sintoma de aura desenvolve-se gradual-
mente num periodo =5 minutos e/ou diferentes sintomas
de aura ocorrem em sucessdo num periodo =5 minutos

3. cada sintoma dura entre 5 e 60 minutos

D. A cefaleia ndo ocorre durante a aura nem a segue, num perio-
do de 60 minutos
E. Nao atribuida a outra alteracao’
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Notas

1. Podem ocorrer perda ou desfocagem adicional da visao cen-
tral.

2. A histdria e os exames fisico e neurolégico ndo sugerem nenhu-
ma alteracdo dentre as listadas nos grupos de 5 a 12, ou a his-
téria e/ou os exames fisico e/ou neuroldgico sugerem tal alte-
ragao, mas esta é excluida através de investigacao apropriada,
ou tal alteragdo esta presente, mas as crises nao ocorrem pela
primeira vez em estreita relagdo temporal com a alteragao.

Comentarios

Em alguns doentes, a aura tipica é sempre seguida por uma
cefaleia do tipo da enxaqueca, porém muitos doentes apresen-
tam, também, crises em que a aura é seguida por uma cefaleia
atipica ou mesmo em que nado ocorre cefaleia. Um pequeno
nimero de doentes tem exclusivamente 1.2.3 Aura tipica sem cefa-
leia. Mais frequentemente, a medida que os doentes com
1.2.1 Aura tipica com cefaleia tipica (de enxaqueca) envelhecem, a cefa-
leia pode perder as caracteristicas de enxaqueca ou desaparecer
por completo, embora as auras continuem. Alguns individuos,
principalmente do sexo masculino, tém 1.2.3 Aura tipica sem cefaleia
desde o comeco.

Na auséncia de cefaleia que preencha os critérios para 1.1 En-
xaqueca sem aurd, tornam-se muito mais importantes o diagnéstico
preciso da aura e a sua diferenciagdo de situacdes simuladoras
que podem corresponder a uma doenga grave (p.e., um acidente
isquémico transitério). Esta distingdo pode requerer investigagao;
especialmente quando a aura tem inicio depois dos 40 anos de
idade, quando a aura é prolongada ou muito curta, devem ser
excluidas outras causas.

1.2.4 Enxaqueca hemiplégica familiar (FHM)

Descricao

Enxaqueca com aura que inclui paresia e pelo menos um
familiar do primeiro ou segundo grau apresenta aura de enxa-
queca que inclui parésia.

Critérios de diagnéstico

A. Pelo menos duas crises cumprindo os critérios B e C

B. A aura consiste em parésia ou parésias totalmente reversi-
veis e pelo menos um dos seguintes:

1. sintomas visuais completamente reversiveis, incluindo ca-
racteristicas positivas (p.e., luzes cintilantes, manchas ou
linhas oscilantes) e/ou caracteristicas negativas (P.e: perda
de visio)

2. sintomas sensitivos completamente reversiveis, incluindo
caracteristicas positivas (p.e., formigueiro) e/ou caracteris-
ticas negativas (p.e., adormecimento)

3. disfasia completamente reversivel

C. Pelo menos dois dos seguintes:

1. pelo menos um sintoma de aura desenvolve-se gradual-
mente em =5 minutos e/ou diferentes sintomas de aura
ocorrem em sucessao em =5 minutos

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

3. uma cefaleia que preenche os critérios B a D para 1.1 En-
xaqueca sem aura, inicia-se durante ou segue-se a aura num
periodo <60 minutos

D. Pelo menos um familiar do primeiro ou segundo grau teve

crises que cumprem os critérios de A a E

E. Nao atribuida a outra alteracao'
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Notas

1. A histéria e os exames fisico e neuroldgico nao sugerem ne-
nhuma alteracdo dentre as listadas nos grupos de 5 a 12, ou a
histéria e/ou os exames fisico e/ou neuroldgico sugerem tal alte-
racdo, mas esta é excluida através de investigagao apropriada,
ou tal alteragao esta presente, mas as crises nao ocorrem pela
primeira vez em estreita relagdo temporal com a alteragao.

Comentarios

Pode ser dificil distinguir entre parésia e alteragao sensitiva.

Dados genéticos recentes tém propiciado uma definicdo mais
precisa da FHM. Sub-tipos genéticos especificos de 1.2.4 En-
xaqueca hemiplégica familiar (FHM) ja foram identificados: na FHM 1
ocorrem mutagdes no gene CACNAIA do cromossoma 19, e na
FHM 2 ocorrem mutagdes no gene ATP1A2 do cromossoma 1. Se
forem realizados testes genéticos, o sub-tipo deve ser especifi-
cado entre paréntesis.

Tem-se demonstrado que a FHM 1 muito frequentemente
apresenta sintomas do tipo basilar em associagdo com sintomas
de aura tipica, e que a cefaleia esta praticamente sempre presen-
te. Durante as crises de FHM I, podem ocorrer alteracdes da cons-
ciéncia (incluindo coma), febre, pleocitose do liquor e confusdo.
As crises de FHM 1 podem ser desencadeadas por trauma crania-
no (leve). Em aproximadamente 50% das familias com FHM 1
ocorre ataxia cerebelosa crénica progressiva independentemente
das crises de enxaqueca. A FHM 1 é frequentemente confundida
com epilepsia e tratada como tal (embora sem sucesso).

1.2.5 Enxaqueca hemiplégica esporadica (SHM)

Descricao
Enxaqueca com aura, incluindo parésia, mas nenhum fami-
liar de 1° ou 2° grau tem crises que incluem parésia.

Critérios de diagndstico

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

B. A aura consiste em parésia ou parésias completamente re-
versivel e, pelo menos, um dos seguintes:

1. sintomas visuais completamente reversiveis, incluindo ca-
racteristicas positivas (p.e., luzes cintilantes, manchas ou
linhas oscilantes) e/ou caracteristicas negativas (p.e.,
perda de visao)

2. sintomas sensitivos completamente reversiveis, incluindo
caracteristicas positivas (p.e., formigueiros) e/ou caracte-
risticas negativas (p.e., adormecimento)

3. disfasia completamente reversivel

C. Pelo menos um dos seguintes:

1. pelo menos um dos sintomas de aura desenvolve-se gra-
dualmente em =5 minutos e/ou diferentes sintomas de
aura ocorremem sucessao em =5 minutos

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

3. uma cefaleia que preenche os critérios de B e D para
1.1 Enxaqueca sem aura, inicia-se durante, ou segue-se a aura
num periodo de 60 minutos

D. Nenhum familiar do 1° ou do 2° grau tem crises cumprindo os

critérios de A a E

E. Nao atribuida a outra alteracao'

Nota

1. A histéria e os exames fisico e neuroldégico ndo sugerem
quaisquer das alteragdes listadas nos grupos de 5 a 12, ou a
histéria e/ou os exames fisico e/ou neuroldgico sugerem tais
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alteragbes, mas estas sdo excluidas através de investigacao
apropriada, ou tais alteracdes estao presentes, porém as cri-
ses nao acontecem pela primeira vez em estreita relacdo
temporal com a alteragéo.

Comentarios

Estudos epidemioldégicos mostraram que casos esporadicos
ocorrem com aproximadamente a mesma prevaléncia que os
casos familiares. As crises tém as mesmas caracteristicas clini-
cas que as da 1.2.4 Enxaqueca hemiplégica familiar (FHM).

Casos esporadicos requerem sempre neuroimagem € outros
testes para excluir outra causa. Uma puncado lombar é também
necessaria para excluir a pseudomigraine com sintomas neuro-
l6gicos temporarios e pleocitose linfocitica. Esta condicdo é
mais prevalente nos homens e frequentemente associada com
hemiparésia transitéria e afasia.

1.2.6 Enxaqueca de tipo basilar

Termos previamente utilizados
Enxaqueca da artéria basilar, enxaqueca basilar.

Descricao

Enxaqueca com sintomas de aura claramente originados no
tronco encefalico e/ou em ambos os hemisférios cerebrais simul-
taneamente, mas sem nenhuma paresia.

Critérios de diagndstico

A. Pelo menos 2 crises cumprindo os critérios B-D

B. A aura consiste em pelo menos dois dos sintomas seguintes,

completamente reversiveis, excluindo-se as parésias:

. disartria

. vertigem

. acufenos

. hipoacusia

. diplopia

. alteragdes visuais simultdneas, nos campos temporais e
nasais dos dois olhos

7. ataxia

8. diminuigdo do nivel de consciéncia

9. parestesias bilaterais simultaneas

C. Pelo menos um dos seguintes:

1. Pelo menos um sintoma de aura desenvolve-se gradual-
mente em =5 minutos e/ou diferentes sintomas de aura
ocorreram em sucessao em =5 minutos

2. Cada sintoma de aura dura =5 minutos e <60 minutos

(SRS A S

D. Uma cefaleia que preenche os critérios de B a D para 1.1 En-
xaqueca sem aura, inicia-se durante, ou segue-se a aura num
periodo de 60 minutos

E. N&o atribuida a outra alteragéo'

Nota

1. A histéria e os exames fisico e neuroldgico ndo sugerem
quaisquer das alteragdes listadas nos grupos de 5 a 12, ou a
histéria e/ou os exames fisico e/ou neuroldgico sugerem tais
alteracdes, mas estas sdo excluidas através de investigacdo
apropriada, ou tais alteragdes estdo presentes, porém as cri-
ses ndo acontecem pela primeira vez em estreita relacao tem-
poral com a alteracéo.

Comentarios
As crises do tipo basilar sdo mais frequentemente observa-
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das em adultos jovens. Muitos doentes que apresentam crises
do tipo basilar também relatam crises com aura tipica (codificar
para ambas as alteragdes).

Se houver défice motor, codificar como 1.2.4 Enxaqueca hemi-
plégica familiar (FHM) ou 1.2.5 Enxaqueca hemiplégica esporddica
(SHM). Doentes com 1.2.4 Enxaqueca hemiplégica familiar (FHM)
tém sintomas do tipo basilar em 60% dos casos. Assim, a
1.2.6 Enxaqueca do tipo basilar, deve ser diagnosticada apenas
quando nao houver parésia.

Muitos dos sintomas listados no critério B estdo sujeitos a
ma interpretagdo uma vez que podem também ocorrer na
ansiedade e na hiperventilagdo.

Originalmente, os termos enxaqueca da artéria basilar ou
enxaqueca basilar eram utilizados, mas uma vez que o envolvi-
mento do territério da artéria basilar é incerto (p.e., o distdrbio
pode ser bi-hemisférico), o termo enxaqueca do tipo basilar é o
preferivel.

1.3 Sindromes periddicas da infancia
geralmente precursoras de
enxagueca

1.3.1 Vémitos ciclicos

Descricao

Crises episddicas de vomitos e nduseas intensas, recorren-
tes, geralmente estereotipadas para um mesmo individuo. As
crises sao associadas a palidez e letargia. Ha auséncia comple-
ta de sintomas entre as crises.

Critérios de diagnéstico

A. Pelo menos 5 crises preenchendo os critérios B e C

B. Crises episddicas, estereotipadas para um mesmo doente,
de nauseas intensas e vémitos que duram de | hora a 5 dias

C. Durante as crises, os vomitos ocorrem pelo menos quatro
vezes por hora, durante pelo menos | hora

D. Auséncia de sintomas entre crises

E. Nao atribuido a outra alteragao'

Notas
1. A histéria e o exame fisico ndo mostram sinais de doenca
gastrointestinal

Comentarios

Os vémitos ciclicos sdo uma condicdo auto-limitada da infan-
cia, com periodo de completa normalidade entre os ataques.
Esta alteracdo nao foi considerada uma sindroma periédica da
infancia na primeira edi¢do da Classificacdo Internacional das
Cefaleias. As caracteristicas clinicas desta sindroma lembram as
encontradas em associacdo com enxaqueca, € mdltiplas pes-
quisas, nos ultimos anos, tém sugerido que os vémitos ciclicos
sejam uma condigao associada com a enxaqueca.

1.3.2 Enxaqueca abdominal

Descricao

Alteracao recorrente idiopatica observada principalmente em
criangas e caracterizada por dor abdominal episddica localizada
na linha média, manifestando-se por crises que duram 1 a 72
horas com auséncia de sintomatologia entre os episédios. A dor
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tem intensidade moderada a severa e associa-se a sintomas
vaso-motores, nduseas e vomitos.

Critérios de diagnéstico

A. Pelo menos cinco crises que cumprem os critérios B-D

B. Crises de dor abdominal durando 1 a 72 horas (sem trata-
mento ou com tratamento ineficaz)

C. A dor abdominal tem todas as seguintes caracteristicas:
1. localizacéo na linha media, peri-umbilical ou mal localizada
2. caracter: peso ou moedeira
3. intensidade moderada a severa

D. Durante a dor abdominal, coexistem pelo menos dois dos
seguintes:
1. anorexia
2. nauseas
3. vémitos
4. palidez

E. Nao atribuida a outra alteracdo'

Nota

1. Em particular, a histéria e o exame fisico ndo mostram sinais
de doenca renal ou gastrointestinal ou tais doencas foram ex-
cluidas através de investigacdo apropriada.

Comentarios

A dor é suficientemente severa para interferir nas actividades
diérias.

As criangas podem ter dificuldade em distinguir entre ano-
rexia e nauseas. A palidez é frequentemente acompanhada por
olheiras. Em alguns doentes, o rubor é o fenémeno vaso-motor
predominante.

A maioria das criangas com enxaqueca abdominal desenvol-
vera cefaleia tipica, posteriormente, ao longo da sua vida.

1.3.3 Vertigem paroxistica benigna da infancia

Descricao

Essa alteracdo provavelmente heterogénea é caracterizada
por episédios recorrentes e breves de vertigem, que ocorrem
sem prédromos e se resolvem espontaneamente, numa crianga
saudavel.

Critérios de diagndstico

A. No minimo cinco crises cumprindo os critérios B-D

B. Vérios episddios de vertigem intensa', que ocorrem sem pré-
dromos e se resolvem espontaneamente em minutos ou horas

C. Exame neuroldgico, audiométrico e vestibular normais entre
as crises

D. Electroencefalograma normal

Nota
1. Frequentemente associada a nistagmo ou vémitos. Nalguns
episédios pode ocorrer uma cefaleia pulsatil unilateral.

1.4 Enxaqueca retiniana

Descricao

Crises recorrentes de distidrbio visual monocular, incluindo
cintilagdes, escotomas ou amaurose, associado a cefaleia do tipo
da enxaqueca.
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Critérios de diagndstico

A. Pelo menos duas crises cumprindo os critérios B e C

B. Fenémenos visuais monoculares positivos e/ou negativos
(p.e., cintilagdes escotomas ou amaurose) totalmente rever-
siveis, confirmados por exame durante uma crise ou poste-
riormente (apds instrucdo apropriada), por desenho de um
defeito do campo visual monocular, feito pelo doente duran-
te uma crise

C. A cefaleia cumprindo os critérios B-D para a 1.1 Enxaqueca sem
aura, inicia-se durante os sintomas visuais ou segue-se a eles
num periodo de 60 minutos

D. Exame oftalmolégico normal entre as crises

E. Nao atribuivel a outra alterac¢ao'

Nota
1. Investigagdes apropriadas excluem outras causas de amau-
rose monocular transitéria.

Comentario

Alguns doentes que referem distirbios monoculares apre-
sentam, na verdade, hemianopsia. Tém sido descritos alguns
casos sem cefaleia, mas nesses casos o seu caracter, tipo enxa-
queca, ndo pode ser confirmado. Devem ser excluidas outras
causas de amaurose monocular transitéria (amaurose fugaz),
como neuropatia éptica ou disseccao carotidea.

1.5 Complicacoes da enxaqueca

Comentario
Codificar separadamente o sub-tipo de enxaqueca prévio e
a complicacao.

1.5.1 Enxaqueca cronica

Descricao

Cefaleia da enxaqueca ocorrendo em 15 ou mais dias por
més, por mais de trés meses, na auséncia de uso excessivo de
medicagao.

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia cumprindo os critérios C e D para a 1.1 Enxaqueca sem
aura durando =15 dias por més por mais de trés meses na
auséncia de abuso medicamentoso

B. Nao atribuida a outra alteracdo'*

Notas

1. A histdria e os exames fisico e neuroldgico ndo sugerem nenhu-
ma alteragdo dentre as listadas nos grupos de 5 a 12, ou tal
alteracao estéd presente, mas as crises ndo ocorrem pela pri-
meira vez em estreita relagdo temporal com a alteraczo.

2. Quando o uso excessivo de medicamentos esta presente e
preenche o critério B para qualquer um dos sub-tipos 8.2
Cefaleias por uso excessivo de medicagdo (MOH), é duvidoso se o cri-
tério B de 1.5.1 Enxaqueca crénica pode considerar-se cumprido
até que sejam passados 2 meses apds suspensao da medica-
¢do, sem melhoria clinica (ver comentarios).

Comentarios

A maioria dos casos de enxaqueca crénica inicia-se como
1.1 Enxaqueca sem aura. Desta forma, a cronicidade pode ser consi-
derada uma complicacdo da enxaqueca episddica.
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A medida que a cronicidade se desenvolve, a cefaleia tende
a perder a sua apresentacgao episédica, embora ndo tenha sido
claramente demonstrado que seja sempre assim.

Quando ha uso excessivo de medicacao (p.e., preenchendo
o critério B para qualquer um dos sub-tipos de 8.2 Cefaleias por
uso excessivo de medicacdo (MOH), esta € a causa mais provavel dos
sintomas crénicos. Assim, a regra € codificar tais doentes de
acordo com o sub-tipo de enxaqueca precedente (geralmente
1.1 Enxaqueca sem aura) mais 1.6.5 Enxaqueca cronica provdvel mais
8.2.7 Cefaleia por uso excessivo de medicagdo provdvel. Quando estes cri-
térios permanecem preenchidos dois meses apds ter cessado o
uso excessivo de medicamentos, deve-se diagnosticar a 1.5.1
Enxaqueca cronica mais o sub-tipo de enxaqueca precedente, e
excluir a 8.2.7 Cefaleia por uso excessivo de medicacdo provdvel. Se, em
qualquer momento, estes critérios nao forem preenchidos, por
ter ocorrido uma melhora do quadro, codificar como 8.2 Cefaleia
por uso excessivo de medicagio (MOH) mais o sub-tipo de enxaqueca
precedente e excluir a 1.6.5 Enxaqueca crénica provdvel. Estes crité-
rios requerem estudos adicionais.

1.5.2 Estado de mal de enxaqueca

Descricao
Uma crise debilitante de enxaqueca durando mais de 72 horas.

Critérios de diagnéstico
A. A crise actual, ocorrendo num doente com 1.1 Enxaqueca sem
aura, é semelhante as crises prévias, excepto na sua duragao
B. A cefaleia apresenta ambas as caracteristicas seguintes:
1. sem remissao por =72 horas
2. intensidade severa
C. Nao atribuida a outra alteracdo

Comentario

A interrupcdo durante o sono nao é considerada. O alivio de
curta durac¢do devido a medicacdo também nao é considerado.
O estado de mal de enxaqueca pode ser causado por uso
excessivo de medicagao e como tal deve ser codificado. As cri-
ses que duram mais de 72 horas, mas nao sio severas, se cum-
prirem os restantes critérios, deverao ser codificadas como 1.6.1
Enxaqueca sem aura provdvel.

1.5.3 Aura persistente sem enfarte

Descricao
Sintomas de aura persistindo por mais de uma semana sem
evidéncia de enfarte em exame de neuro-imagem.

Critérios de diagnéstico

A. A crise actual, ocorrendo num doente com 1.2 Enxaqueca com aura,
é semelhante as crises prévias excepto pelo facto de um ou
mais dos sintomas de aura persistir por mais de uma semana

B. Nao atribuivel a outra alteracdo

Comentarios

Sintomas de aura persistentes sao raros, porém bem docu-
mentados. Sao frequentemente bilaterais e podem persistir
por meses ou anos. Desconhece-se um tratamento eficaz, em-
bora a acetazolamida e o acido valprdico tenham sido tteis nal-
guns casos.

Excluir leucoencefalopatia posterior por RM por difusdo entre
outras coisas. Excluir por RM 1.5.4 Enfarte atribuido d enxaqueca.

Maio de 2005 | N.°1 | Volume 5 | SUPLEMENTO 1



1.5.4 Enfarte atribuido a enxaqueca

Descricao

Um ou mais sintomas de aura tipo enxaqueca, associado e
uma lesao cerebral isquémica em territério apropriado, demons-
trada por exame de neuro-imagem.

Critérios de diagnéstico

A. A crise actual, ocorrendo num doente com 1.2 Enxaqueca com
aura, é semelhante as crises prévias, excepto em que um ou
mais sintomas de aura persistem por >60 minutos

B. A neuro-imagem demonstra um enfarte isquémico numa
area correspondente

C. Nao atribuido a outra alteragao

Comentarios

Um acidente vascular encefélico isquémico num doente com
enxaqueca pode ser classificado como um enfarte cerebral por
outra causa coexistindo com enxaqueca, um enfarte cerebral
por outra causa manifestando-se com sintomas semelhantes
aos de enxaqueca com aura, ou um enfarte cerebral ocorrendo
durante uma crise tipica de enxaqueca com aura. Sé este dltimo
preenche os critérios para 1.5.4 Enfarte atribuido a enxaqueca.

O aumento do risco de acidente vascular cerebral em doen-
tes com enxaqueca tem sido demonstrado em mulheres com
menos de 45 anos em varios estudos. A evidéncia de uma asso-
ciagdo entre enxaqueca e acidente vascular cerebral em mulhe-
res mais idosas e homens, é inconsistente.

1.5.5 Crise epiléptica desencadeada
por enxagueca

Descricao
Uma crise epiléptica desencadeada por uma aura de enxa-
queca.

Critérios de diagnéstico

A. Enxaqueca preenchendo os critérios para 1.2 Enxaqueca com aura

B. Crise epiléptica cumprindo os critérios de diagndstico para
algum tipo de crise epiléptica ocorrendo durante ou dentro
de uma hora ap6s uma aura de enxaqueca

Comentario

A enxaqueca e a epilepsia sdo protétipos de distiirbios cere-
brais paroxisticos. Assim como cefaleias similares a enxaqueca
sdo vistas com bastante frequéncia no periodo pds-ictal, as
vezes ocorre uma crise epiléptica durante ou apds uma crise de
enxaqueca. Este fenémeno, por vezes referido como “migralep-
sia”, tem sido descrito em doentes com enxaqueca com aura.

1.6 Enxaqueca provavel

Termo previamente utilizado
Disttirbio migrainoso.

Classificada noutros locais

Uma cefaleia similar a enxaqueca, secundéria a outra alte-
ragdo (enxaqueca sintomatica), é classificada de acordo com
essa alteracao.

Descricao

Crises e/ou cefaleia, nas quais falta uma das caracteristicas
necessarias para cumprir todos os critérios para qualquer um
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dos sub-tipos codificados anteriormente (1.6.3 Sindromes periddicas
da infdncia frequentemente precursoras de enxaqueca provdveis e 1.6.4 En-
xaqueca retiniana provdvel ndo sao actualmente reconhecidas).

1.6.1 Enxaqueca sem aura provavel

Critérios de diagnéstico

A. Crises cumprindo todos excepto um, dos critérios A-D de
1.1 Enxaqueca sem aura

B. Nao atribuivel a outra alteracao

Comentarios

Nao codificar como 1.6.1 Enxaqueca sem aura provivel se o doente
cumpre os critérios de 1.5.1 Enxaqueca crénica ou 1.5.2 Estado de
mal de enxaqueca.

1.6.2 Enxagueca com aura provavel

Critérios de diagnéstico

A. Crises cumprindo todos excepto um, dos critérios A-D de
1.2 Enxaqueca com aura ou de qualquer um dos seus sub-tipos

B. Nao atribuivel a outra alteracao

1.6.5 Enxaqueca crénica provavel

Critérios de diagndstico

A. Crises cumprindo os critérios C e D para 1.1 Enxaqueca sem
aura em 215 dias por més, por mais de 3 meses

B. Nao atribuida a outra alteragao', mas h4, ou houve, nos dlti-
mos dois meses uso excessivo de medicacdo que preenche
o critério B para qualquer um dos sub-tipos de 8.2 Cefaleia por
uso excessivo de medicagdo (MOH)

Nota

1. A histéria e os exames fisico e neuroldgico ndo sugerem nenhu-
ma alteragao dentre as listadas nos grupos de 5 a 12 (excepto
8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicagdo (MOH)) ou a histéria e/ou
exames fisicos e/ou neuroldgico sugerem tal alteragdo, mas
esta € excluida através de investigacdo apropriada, ou tal alte-
ragao esta presente, mas as crises ndo ocorrem pela primeira
vez em estreita relacdo temporal com a alteragao.

Factores de Agravamento

A enxaqueca pode ser agravada por varios factores. Assim,
numa pessoa que ja preenche critérios para enxaqueca, factores
individuais podem ser associados a um aumento na intensidade
ou frequéncia de crises, por um tempo relativamente longo
(geralmente semanas a meses). Exemplos de factores de agrava-
mento frequentemente citados sdo: stress psicossocial, consumo
frequente de bebidas alcodlicas, outros factores ambientais.

Factores desencadeantes

Num individuo com enxaqueca, os factores desencadeantes
aumentam a probabilidade da ocorréncia de uma crise de enxa-
queca num periodo curto de tempo (geralmente menos de 48
horas). Embora alguns factores desencadeantes tenham, sido
razoavelmente bem estudados epidemiologicamente (p.e.,
menstruagdo) ou em séries clinicas (p.e., aspartato), uma rela-
¢do causal num dado doente pode ser dificil de estabelecer.
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2. Cefaleia tipo tensdo (TTH/CTT)

2.1 Cefaleia tipo tensao episddica pouco frequente
2.1.1 Cefaleia tipo tensdo episddica pouco frequente asso-
ciada a dor pericraniana
2.1.2 Cefaleia tipo tensdo episédica pouco frequente nio
associada a dor pericraniana

2.2 Cefaleia tipo tensao episddica frequente
2.2.1 Cefaleia tipo tensdo episddica frequente associada a
dor pericraniana
2.2.2 Cefaleia tipo tensdo episédica frequente nio associa-
da a dor pericraniana

2.3 Cefaleia tipo tenséo crénica
2.3.1 Cefaleia tipo tensao crénica associada a dor pericraniana
2.3.2 Cefaleia tipo tenséo crénica ndo associada a dor peri-
craniana

2.4 Cefaleia tipo tensao provavel
2.4.1 Cefaleia tipo tenséo episddica pouco frequente provével
2.4.2 Cefaleia tipo tensao episddica frequente provavel
2.4.3 Cefaleia tipo tensao crénica provavel

Termos previamente utilizados

Cefaleia de tensao, cefaleia de contraccdo muscular, cefaleia
psico-miogénica, cefaleia do stress, cefaleia comum, cefaleia es-
sencial, cefaleia idiopatica e cefaleia psicogénica.

Codificada noutro local
Cefaleia tipo tensao atribuida a outra patologia é codificada
nessa patologia.

Comentario geral
Cefaleia primdria, secunddria ou ambas?

Quando uma cefaleia com caracteristicas de cefaleia tipo ten-
sdo ocorre pela primeira vez em estreita relacdo temporal com
uma perturbagdo reconhecida como uma causa de cefaleia, deve-
ra ser classificada como uma cefaleia secundaria. Quando uma
cefaleia tipo tensdo preexistente piora em estreita relagdo tem-
poral com uma perturbacgéo reconhecida como uma causa de cefa-
leia, existem duas possibilidades que devem ser ponderadas. O
doente pode ter apenas o diagnéstico de cefaleia tipo tenséo ou
pode ter ambos: o de cefaleia tipo tensio e o de cefaleia secun-
daria. Os factores que apoiam a adicéo do tltimo diagnédstico sao:
uma relagdo temporal muito estreita com a perturbacdo, agra-
vamento acentuado da cefaleia tipo tensao; evidéncia muito clara
de que a perturbagao possa causar ou agravar a cefaleia tipo ten-
sdo e, finalmente, uma melhoria ou o desaparecimento da cefa-
leia tipo tensdo ap6s o alivio da perturbagao.

Introducdo

Esta é a forma mais comum de cefaleia primaria: a sua preva-
léncia ao longo da vida da populacdo em geral varia em diferen-
tes estudos de 30% a 78%. Ao mesmo tempo ¢é das cefaleias pri-
maérias a menos estudada, apesar de ser a que tem o mais alto
impacto socio-econémico.

Embora este tipo de cefaleia tenha sido previamente consi-
derado como primariamente psicogénica surgiram vérios estu-
dos apds a primeira edigdo da Classificagdo Internacional das Cefaleias
sugerindo uma base neurobioldgica, pelo menos, para os sub-
tipos mais graves de cefaleia tipo tensao.
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A divisdo nos sub-tipos episddico e crinico introduzida na pri-
meira edigao da Classificagdo Internacional de Cefaleias, provou-se
extremamente til. O sub-tipo crénico é uma doenga importante
comprometendo bastante a qualidade de vida e causando gran-
de incapacidade. Na edicdo actual decidimos dividir a cefaleia
tipo tensdo episédica num sub-tipo pouco frequente, com crises de
cefaleia ocorrendo menos do que uma vez por més, e noutro sub-
tipo frequente. O sub-tipo pouco frequente tem um impacto muito
pequeno no individuo e ndo merece muita atengao do profissio-
nal médico. Porém, os sofredores frequentes podem ter uma in-
capacidade consideravel, o que por vezes leva ao uso de farma-
cos dispendiosos e de medicagao profilatica. O sub-tipo crénico
estd sempre claramente associado a incapacidade e a elevados
custos pessoais e socioeconémicos.

A primeira edicao separou os doentes arbitrariamente em,
com e sem perturbacdo dos mdsculos pericranianos. Esta sepa-
ragao provou ser uma subdivisdo valida, mas a tnica caracteris-
tica diferenciadora realmente util é a dor a palpagdo manual e,
ndo como foi sugerido na primeira edicao, a evidéncia pro-
veniente de EMG de superficie ou da algometria de pressao.
Presentemente, e por essa razdo, usamos apenas a palpagao
manual, preferivelmente como palpagdo com pressao controla-
da, para subdividir os trés sub-tipos de cefaleia tipo tensao.

Os mecanismos exactos da cefaleia tipo tensdo nao sdo conhe-
cidos. Os mecanismos periféricos exercem, muito provavelmente
um papel na 2.1 Cefaleia tipo tensdo episddica pouco frequente e na 2.2 Ce-
faleia tipo tensdo episddica frequente, ao passo que mecanismos centrais
exercem um papel mais importante na 2.3 Cefaleia tipo tensdo cronica.
A subcomissdo de classificagdo encoraja a pesquisa adicional
sobre os mecanismos fisiopatolégicos e do tratamento da cefaleia
tipo tensao.

Ha razdes para crer que, com os critérios de diagnéstico divul-
gados na primeira edicdo, alguns doentes classificados como
cefaleia tipo tensdo episddica fossem doentes com uma forma
leve de enxaqueca sem aura, e alguns doentes classificados co-
mo tendo cefaleia tipo tensio crénica fossem doentes com enxa-
queca crénica. A experiéncia clinica favorece esta suspeita, espe-
cialmente em doentes que também tém crises de enxaqueca, ja
que alguns doentes podem exibir caracteristicas fisiopatoldgicas
tipicas de enxaqueca (Schoenen et al, 1987). Dentro da subco-
missao de classificagdo houve uma tentativa, na segunda edigao,
para estreitar os critérios de diagndstico de cefaleia tipo tensao,
com a esperanca de excluir os doentes com enxaqueca cuja cefa-
leia se assemelhasse fenotipicamente a cefaleia tipo tensao.
Porém, isto teria comprometido a sensibilidade dos critérios e
n&o havia nenhuma evidéncia que mostrasse os efeitos benéfi-
cos de tal mudanca. Portanto, ndo se chegou a um consenso, mas
encontra-se publicada no apéndice em A2. Cefaleia tipo tensdo, uma
proposta com critérios de diagndstico mais restritos. A subco-
missao de classificacdo recomenda que se comparem doentes
classificados de acordo com os critérios acima referidos, com
doentes classificados com os critérios do apéndice. Esta reco-
mendagao diz respeito ndo so as caracteristicas clinicas mas tam-
bém aos mecanismos fisiopatoldgicos e resposta terapéutica.
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2.1 Cefaleia tipo tensao episddica
pouco frequente

Descricao

Episddios pouco frequentes de cefaleia durando de minutos
a dias. A dor é tipicamente bilateral, com cardcter em pressao
ou aperto, de intensidade fraca a moderada, € ndo piora com
actividade fisica de rotina. Nao ha nauseas, mas pode haver
fotofobia ou fonofobia.

Critérios de diagnéstico

A. Pelo menos 10 episédios ocorrendo em <1 dia por més em
média (<12 dias por ano) e preenchendo os critérios de B a D

B. A cefaleia dura entre 30 minutos e sete dias

C. A cefaleia tem pelo menos duas das seguintes caracteristicas:
1. localizacao bilateral

. caracter em pressao ou aperto (nao pulsatil)

. intensidade ligeira ou moderada

. ndo é agravada por actividade fisica de rotina como cami-

nhar ou subir escadas

D. Acompanha-se dos seguintes aspectos:
1. auséncia de nauseas e/ou vomitos (pode haver anorexia)
2. nenhum, ou apenas um dos seguintes sintomas estao pre-

sentes: fotofobia ou fonofobia

E. Exclusdo de outras hipéteses diagndsticas pela histéria clinica,

exame objectivo e/ou exames complementares de diagndstico'

AW N

Nota

1. Podem estar presentes algumas das perturbagdes dos grupos
5 a 12, mas a cefaleia nao surgiu pela primeira vez em estrei-
ta relacao temporal com a perturbagao.

2.1.1 Cefaleia tipo tensdo episédica pouco
frequente associada a dor pericraniana

Critérios de diagnéstico

A. Episédios preenchendo os critérios de A a E para 2.1 Cefaleia
tipo tensdo episddica pouco frequente

B. Aumento da dor pericraniana a palpagao

2.1.2 Cefaleia tipo tensdo episoddica
pouco frequente nao associada
a dor pericraniana

Critérios de diagnéstico

A. Episddios preenchendo os critérios de A a E para 2.1 Cefaleia
tipo tensdo episddica pouco frequente

B. Sem aumento da sensibilidade dolorosa pericraniana a pal-
pagao

Comentarios

O aumento da dor pericraniana detectado pela palpagao
manual é o achado anormal mais significativo nos doentes com
cefaleia tipo tensao. A dor a palpagdo aumenta com a intensi-
dade e a frequéncia da cefaleia e acentua-se ainda mais duran-
te a crise. O valor diagndstico do EMG e da algometria de pres-
sdo é limitado e, por essa razdo, esses registos foram omitidos
na segunda edicdo. A dor pericraniana é facilmente pesquisada
através da palpacdo manual utilizando-se pequenos movimen-
tos rotatdrios e uma pressao firme com o segundo e terceiro
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dedos sobre os musculos frontal, temporal, masseter, pterigoi-
deu, esternocleidomastoideu, esplénio e trapézio (prefe-
rivelmente com o auxilio de um algémetro). O valor total da dor
para cada individuo é o somatério da pontuacéo de 0 — 3 para
cada mdsculo. Foi demonstrado que o exame fisico torna-se
mais valido e reprodutivel utilizando-se um dispositivo sensi-
vel a pressdo que permita a palpacdo com pressao controlada.
Porém, tal equipamento geralmente nado esta disponivel para
os clinicos e é recomendavel que estes executem a palpacdo
manual simplesmente como no exame clinico convencional.

A palpagao é um guia (til para a estratégia de tratamento.
Também acrescenta valor e credibilidade as explicagdes dadas
ao doente.

2.2 Cefaleia tipo tensao episddica
frequente

Descricao

Episédios frequentes de cefaleia durando de minutos a
dias. A dor é tipicamente bilateral, com caracter em pressao ou
aperto, de intensidade ligeira a moderada, e ndo piora com
actividade fisica de rotina. Nao héd nauseas, mas pode haver
fotofobia ou fonofobia.

Critérios de diagndstico

A. Pelo menos 10 episédios que ocorrem em =1 dia, mas em
<15 dias por més durante pelo menos 3 meses (212 dias e
<180 dias por ano) e preenchendo os critérios de B a D

B. A cefaleia dura entre 30 minutos e sete dias

C. A cefaleia tem pelo menos duas das seguintes caracteristi-
cas:

. localizagao bilateral

. caracter em pressao/aperto (ndo pulsétil)

. intensidade ligeira ou moderada

. ndo é agravada por actividade fisica de rotina como cami-

nhar ou subir escadas

D. Ambos dos seguintes:

1. auséncia de nauseas e/ou vomitos (pode haver anorexia)

A W N -

2. nenhum ou apenas um dos seguintes sintomas estdo pre-
sentes: fotofobia e fonofobia
E. Exclusdo de outras hipéteses diagndsticas pela histéria clini-
ca, exame objectivo e/ou exames complementares de diag-
nostico'

Nota

1. Podem estar presentes algumas das alteragdes dos grupos 5
a 12, mas a cefaleia ndo surgiu pela primeira vez em estreita
relagdo temporal com a alteracao.

Comentario

A cefaleia tipo tensdo frequente coexiste muitas vezes com a
enxaqueca sem aura. A coexisténcia de cefaleia tipo tensdao em
doentes com enxaqueca deve ser identificada, preferivelmente,
por um calendério de registo das cefaleias. O tratamento da
enxaqueca difere consideravelmente do da cefaleia tipo tensao
e é importante educar os doentes para diferenciar entre esses
tipos a fim de se escolher o tratamento adequado e prevenir uma
cefaleia por abuso de medicacéo.
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2.2.1 Cefaleia tipo tensdo episddica frequente
associada a dor pericraniana

Critérios de diagnéstico

A. Episddios preenchendo os critérios de A a E para 2.2 Cefaleia
tipo tensdo episddica frequente

B. Aumento da sensibilidade dolorosa pericraniana a palpacdo

2.2.2 Cefaleia tipo tensdo episédica frequente
ndo associada a dor pericraniana

Critérios de diagndstico

A. Episddios preenchendo os critérios de A a E para 2.2 Cefaleia
tipo tensdo episddica frequente

B. Sem aumento da sensibilidade dolorosa pericraniana a pal-
pacao

2.3 Cefaleia tipo tensao cronica

Codificada noutro local
4.8 Cefaleia persistente didria desde o nicio (NDPH).

Descricao

Uma perturbacéo que evolui da cefaleia tipo tensado episédi-
ca, com episédios diadrios ou muito frequentes que duram minu-
tos a dias. A dor é tipicamente bilateral, com um caracter em
pressao ou aperto, de intensidade ligeira ou moderada, e nao
piora com a actividade fisica de rotina. Pode haver nauseas ligei-
ras, fotofobia ou fonofobia.

Critérios de diagnéstico
A. A cefaleia ocorre em =15 dias por més, numa média >3
meses (=180 dias por ano)' e preenche os critérios de B a D
B. A cefaleia dura horas ou pode ser continua
C. A cefaleia tem pelo menos duas das seguintes caracteristicas:
1. localizagdo bilateral
. caracter em pressao ou aperto (ndo pulsatil)
. intensidade ligeira ou moderada
. ndo é agravada por actividades fisicas de rotina como ca-
minhar ou subir escadas
D. Acompanha-se dos seguintes aspectos:
1. apresenta s6 um dos seguintes sintomas: fotofobia, fono-
fobia ou néduseas ligeiras
2. auséncia de vémitos e de nduseas moderadas ou severas
E. Exclusao de outras hipéteses diagndsticas pela histéria clini-
ca, exame obijectivo e/ou exames complementares de diag-
nostico*’

AW

Notas

1. A 2.3 Cefaleia tipo tensdo cronica evolui ao longo do tempo a par-
tir da cefaleia tipo tensao episddica; quando os critérios de A
a E sdo preenchidos por uma cefaleia que, inequivocamente,
é diéria e nao desaparece dentro de trés dias apds o inicio,
codificar como 4.8 Cefaleia persistente didria desde o inicio (NDPH).
Quando ndo é possivel recordar o modo de instalacdo ou é
duvidoso, codificar como 2.3 Cefaleia lipo tensdo crénica.

2. Podem estar presentes algumas das alteragdes dos grupos 5
a 12, mas a cefaleia ndo surgiu pela primeira vez em estreita
relagdo temporal com a perturbagao.

3. Quando existe abuso de medicagdo e esta presente o crité-
rio B para qualquer dos sub-tipos de 8.2 Cefaleia por uso exces-
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sivo de medicagdo (MOH), é duvidoso se o critério E € preenchi-
do até que decorram 2 meses apods retirada do medicamen-
to sem haver melhoria (Ver comentérios).

Comentarios

A introducdo do cédigo 1.5.1 Enxaqueca cronica na segunda edi-
¢ao da Classificagdo Internacional das Cefaleias cria um problema em
relacdo ao diagndstico diferencial entre este e o 2.3 Cefaleia tipo
tensdo cronica. Ambos os diagndsticos requerem que a cefaleia
(obedecendo aos critérios para enxaqueca ou cefaleia tipo ten-
sdo, respectivamente) exista em, pelo menos, 15 dias num més.
Portanto, € teoricamente possivel que um doente possa ter
ambos os diagndsticos. Um grupo muito pequeno de doentes
tem, por més, 15 ou mais cefaleias que preenchem os critérios de
diagnéstico tanto para a 1.5.1 Enxaqueca crénica como para a 2.3 Ce-
faleia tipo tensdo cronica. Isto é possivel quando duas (e apenas
duas) das quatro caracteristicas da dor estdo presentes e as cefa-
leias sdo associadas a nauseas ligeiras. Nestes casos raros deve
ter-se em conta qualquer evidéncia clinica que n&o faca parte do
diagnéstico explicito e o médico deve escolher a melhor hipéte-
se possivel. Quando ndo ha certeza quanto ao nimero de crises
que preenchem um ou outro grupo de critérios, é recomendavel
usar prospectivamente um calendario de cefaleias.

Em muitos casos duvidosos hd um abuso de medicagdo.
Quando esta presente o critério B para qualquer das sub-formas
de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicagdo (MOH), a regra é codifi-
car em 2.4.3 Cefaleia tipo tensdo cronica provdvel e 8.2.7 Cefaleia por uso
excessivo de medicagdo provdvel. Quando estes critérios permanecem
preenchidos dois meses apés a interrupcdo do abuso de medi-
cacao, deve ser feito o diagndstico de 2.4.3 Cefaleia tipo tensdo crd-
nica provdvel e excluido o 8.2.7 Cefaleia por uso excessivo de medicagdo
provdvel. Se, em qualquer momento antes dos dois meses, esses
critérios ja ndo se verificarem por ter havido melhoria do qua-
dro, deve ser feito o diagnéstico de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de
medicagdo (MOH) e excluida a 2.4.3 Cefaleia tipo tensdo crdnica provdvel.

Deve ser lembrado que alguns doentes com cefaleia tipo
tensdo crénica desenvolvem caracteristicas semelhantes as da
enxaqueca se a dor for severa e, reciprocamente, alguns doen-
tes com enxaqueca comecam a ter, no intervalo das crises e com
frequéncia crescente, cefaleias semelhantes a cefaleias tipo
tensdo cuja natureza permanece obscura.

2.3.1 Cefaleia tipo tensdo crénica associada
a dor pericraniana

Critérios de diagnéstico

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

B. Aumento da dor pericraniana a palpagdo

2.3.2 Cefaleia tipo tensao crénica nao
associada a dor pericraniana

Critérios de diagndstico

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

B. Sem aumento da dor pericraniana a palpacao
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2.4 Cefaleia tipo tensao provavel

Comentario

Doentes que reunam um destes conjuntos de critérios po-
dem ter também os critérios para uma das sub-formas de 1.6 En-
xaqueca provdvel. Em tais casos, todas as outras informagoes dis-
poniveis devem ser usadas para decidir qual das alternativas é
mais provavel.

2.4.1 Cefaleia tipo tensdo episodica pouco
frequente provavel

Critérios de diagnéstico

A. Episddios preenchendo todos os critérios, excepto um, de A
a D para 2.1 Cefaleia tipo tensdo episddica pouco frequente

B. Os episédios ndo preenchem os critérios para 1.1 Enxaqueca
sem aura

C. Nao atribuida a outra perturbagao

2.4.2 Cefaleia tipo tensao episddica frequente
provavel

Critérios de diagnéstico

A. Episddios preenchendo todos os critérios, excepto um, de A
a D para 2.1 Cefaleia tipo tensdo episidica frequente

B. Os episddios ndo preenchem os critérios 1.1 Enxaqueca sem aura

C. Nao atribuida a outra perturbagao

2.4.3 Cefaleia tipo tensao crénica provavel

Critérios de diagndstico

A. A cefaleia ocorre em =15 dias por més numa média >3 meses
(=180 dias por ano) e preenche os critérios de B a D

B. A cefaleia dura horas ou pode ser continua

C. A cefaleia tem pelo menos duas das seguintes caracteristicas
1. localizagdo bilateral

. caracter em pressao ou aperto (ndo pulsatil)

. intensidade ligeira ou moderada

. ndo é agravada por actividades fisicas de rotina como ca-

minhar ou subir escadas

AW

D. Ambos os seguintes:
1. apresenta s6 um dos seguintes sintomas: fotofobia, fono-
fobia ou néduseas ligeiras
2. auséncia de vomitos e de nduseas moderadas ou severas
E. Nao atribuida a outra perturbacao, mas ha ou houve nos ulti-
mos dois meses o uso excessivo de medicacdo preenchendo
o critério B para qualquer das sub-formas de 8.2 Cefaleia por
uso excessivo de medicagdo (MOH)
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3. Cefaleia em salvas e outras
cefaleias trigémino-autonoémicas
(TAC/CTA)

3.1 Cefaleia em salvas
3.1.1 Cefaleia em salvas episddica
3.1.2 Cefaleia em salvas crénica

3.2 Hemicrania paroxistica
3.2.1 Hemicrania paroxistica episédica
3.2.2 Hemicrania paroxistica crénica (CPH)

3.3 Cefaleia de curta duragdo, unilateral, neuralgiforme com hi-
peremia conjuntival e lacrimejo (SUNCT)

3.4 Cefaleia trigémino-autonémica provavel
3.4.1 Cefaleia em salvas provavel
3.4.2 Hemicrania paroxistica provavel
3.4.3 Cefaleia de curta duragdo, unilateral, neuralgiforme com
hiperemia conjuntival e lacrimejo (SUNCT) provavel

Outro cédigo
4.7 Hemicrania continua (HC).

Comentério
Cefaleia primdria, cefaleia secunddria ou ambas?
Quando uma cefaleia com caracteristicas de cefaleia trigémi-
no-autondémica (CTA) ocorre pela primeira vez em estreita rela-
¢do temporal com uma perturbacdo que é uma causa reconhe-
cida de cefaleia, ela é classificada como uma cefaleia secundaria
a essa perturbacdo. Quando uma CTA preexistente, piora em
estreita relacdo temporal com uma alteragdo que é uma causa
reconhecida de cefaleia, hd duas possibilidades a considerar e é
necessario discernimento. O diagnéstico pode ser de CTA ou
ambos, isto €, diagndstico de CTA e de cefaleia secundéria aque-
le perturbacdo. Os factores que apoiam o acréscimo do tdltimo
diagndstico sdo: uma relacdo temporal muito estreita com a per-
turbacao, agravamento acentuado da CTA, evidéncia muito clara
de que a perturbacdo possa causar ou agravar uma CTA, e final-
mente, a melhoria ou o desaparecimento da CTA apés a melho-
ria da doenca.

Introducdo

As cefaleias trigémino-autonémicas partilham os aspectos
clinicos da cefaleia (dor) e sinais autonémicos parassimpaticos
cranianos exuberantes. Estudos de imagem funcional a nivel
experimental e em humanos sugerem que essas sindromes
activam o reflexo trigémino-parassimpatico, sendo os sinais cli-
nicos de disfungao simpatica craniana secundarios.

A hemicrania continua, entidade na qual os aspectos auto-
némicos sdo menos pronunciados, encontra-se sob o cédigo
4. Qutras cefaleias primdrias.

3.1 Cefaleia em salvas

Termos previamente utilizados

Nevralgia ciliar, eritromeralgia da cabega, eritroprosopalgia de
Bing, hemicrania angioparalitica, hemicrania nevralgiforme créni-
ca, cefalalgia histaminica, cefaleia de Horton, doenca de Harris-
Horton, nevralgia enxaquecosa (de Harris), nevralgia petrosa
(Gardner).
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Outra codificacao
A cefaleia em salvas sintomaéticas é classificada de acordo
com a doenca causal subjacente.

Descricao

Crises de dor forte, estritamente unilateral, na regido orbitaria,
supra-orbitaria, temporal ou em qualquer combinacdo dessas
areas, durando de 15 a 180 minutos e ocorrendo desde uma vez
em cada 2 dias até 8 vezes por dia. As crises associam-se a um ou
mais dos seguintes aspectos, todos ipsilaterais a dor: hiperemia
conjuntival, lacrimejo, congestdo nasal, rinorreia, sudorose na
regiao frontal e na face, miose, ptose, edema palpebral. Durante
as crises, a maioria dos doentes fica inquieto ou agitado.

Critérios de diagndstico

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

B. Dor severa ou muito severa, unilateral, orbitaria, supra-orbi-
téria e/ou temporal, durando de 15 a 180 minutos, se n&o tra-
tada'

C. A cefaleia acompanha-se de, pelo menos, um dos seguintes
aspectos:

. hiperemia conjuntival e/ou lacrimejo, ipsilaterais

. congestao nasal e/ou rinorreia ipsilaterais

. edema palpebral ipsilateral

. sudorose frontal e facial ipsilateral

. miose e/ou ptose ipsilateral

. sensagao de inquietude ou agitagcdo
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D. As crises tém uma frequéncia de uma a cada dois dias a oito
por dia?
E. Nao atribuida a outra alteragao®

Notas

1. Durante parte do periodo de salva (porém, inferior a meta-
de), as crises podem ser menos severas e/ou ter maior ou
menor duragao.

2. Durante uma parte do periodo de salva (porém, inferior a
metade), as crises podem ser menos frequentes.

3. A histdria e o exame fisico e neurolégico nao sugerem nenhu-
ma patologia descrita nos grupos 5 a 12, ou a histéria e/ou
exames fisico e/ou neurolégico sugerem tal patologia, mas
esta é excluida através de investigacdo apropriada, ou tal per-
turbacdo estéd presente, mas as crises nao ocorrem pela pri-
meira vez em estreita relacdo temporal com o perturbacao.

Comentarios

As crises agudas envolvem a activagdo da substincia cinzenta
hipotalamica posterior. A cefaleia em salvas pode ser hereditaria
(transmissao autossémica dominante) em cerca de 5% dos casos.

As crises geralmente ocorrem em séries (salvas) que duram
semanas ou meses, separados por periodos de remissio usual-
mente durando de meses a anos. Todavia cerca de 10% a 15%
dos doentes apresentam sintomas crénicos sem remissao.

Em grandes séries, com um bom seguimento, 27% dos doen-
tes apresentam um dnico periodo de salva. Estes doentes
devem ser codificados como 3.1 Cefaleia em salvas.

Durante um periodo de cefaleia em salvas e no sub-tipo
crénico, as crises ocorrem de modo regular e podem ser provo-
cadas por élcool, histamina ou nitroglicerina. A dor apresenta
maior intensidade na regido orbitaria, supra-orbitaria, temporal
ou qualquer combinagao dessas éareas, mas pode estender-se a
outras regides da cabeca. A dor, quase invariavelmente, ocorre
no mesmo lado durante um periodo de salva. Nas crises mais
fortes, a intensidade da dor é excruciante. O doente é geral-
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mente incapaz de se deitar e caracteristicamente fica a andar
de um lado para o outro. A idade de inicio é, em geral, entre os
20 e 40 anos. Por razbées desconhecidas, a prevaléncia é trés a
quatro vezes maior em homens do que em mulheres.

Cefaleia em salvas coexistindo com nevralgia do trigémio (sin-
drome salva-tic): Foram descritos alguns doentes que apresen-
tam ambos os diagndsticos 3.1 Cefaleia em salvas e 13.1 Nevralgia do
trigémio. Eles devem receber os dois diagndsticos. A importancia
dessa observagao € que ambas as condigdes necessitam de ser
tratadas para que o doente fique sem dor.

3.1.1 Cefaleia em salvas episddica

Descricao

Crises de cefaleia em salvas ocorrendo em periodos que
duram de sete dias a um ano, separadas por periodos assinto-
maticos que duram um més ou mais.

Critérios de diagndstico

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

B. Pelo menos dois periodos de cefaleia em salvas durando de
sete a 365 dias' e separados por periodos de remissdo =1 més

Nota
1. Os periodos de salva geralmente duram de duas semanas a
trés meses.

Comentario
A duracédo do periodo de remissdo foi aumentada nesta
segunda edic¢ao para o minimo de um més.

3.1.2 Cefaleia em salvas cronica

Descricao

Crises de cefaleia em salvas ocorrendo num periodo supe-
rior a um ano sem remissao ou com remissdes durando menos
de um més

Critérios de diagndstico

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

B. As crises recorrem por mais de um ano sem periodos de remis-
sdo ou com periodos de remissdo durando menos que um més

Comentarios

A cefaleia em salvas pode surgir crénica desde inicio “de no-
vo” (previamente denominada cefaleia em salvas crénica prima-
ria) ou evoluir a partir do sub-tipo episddico (previamente deno-
minada cefaleia em salvas crénica secundéria). Alguns doentes
podem passar da forma crénica para a forma episédica de ce-
faleia em salvas.

3.2 Hemicrania paroxistica

Descricao

Crises com caracteristicas de dor, sintomas e sinais associa-
dos semelhantes a cefaleia em salvas; porém mais frequentes e
de duragdo mais curta, que ocorrem mais frequentemente em
mulheres e respondem de maneira absoluta a indometacina.
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Critérios de diagndstico

A. Pelo menos 20 crises preenchendo os critérios de B a D

B. Crises de dor severa, unilateral, orbitaria, supra-orbitéria
e/ou temporal durando de dois a 30 minutos

C. A cefaleia acompanha-se de pelo menos um dos seguintes:
1. hiperémia conjuntival e/ou lacrimejo ipsilaterais

. congestao nasal e/ou rinorreia ipsilaterais

. edema palpebral ipsilateral

. sudorose frontal e facial ipsilateral

. miose e/ou ptose ipsilateral

D. As crises tém uma frequéncia superior a cinco por dia em
mais de metade do tempo, embora possam ocorrer periodos
de menor frequéncia
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E. As crises sdo completamente evitadas por doses terapéuti-
cas de indometacina'
F. Néo atribuida a outro alteracao®

Notas

1. Afim de se excluir uma resposta incompleta (parcial), a indo-
metacina deve ser usada em dose =150mg por dia, via oral ou
rectal, ou dose 2100mg injectavel; contudo, para manutencao,
em geral, sdo suficientes doses menores.

2. A histéria e os exames fisico e neuroldgico ndo sugerem ne-
nhuma alteracéo das referidas nos grupos 5 a 12, ou a histéria
e/ou os exames fisico e/ou neuroldgico sugerem tal alteragao,
mas esta é excluido através de investigacdo apropriada, ou tal
alteragdo estéd presente, mas as crises ndo ocorrem pela pri-
meira vez em estreita relacdo temporal com a alteracéo.

Comentarios

Nao ha predominio masculino. O inicio ocorre geralmente na
idade adulta, apesar de ja terem sido relatados casos em criangas.

Na primeira edigdo, todas as hemicranias paroxisticas eram
designadas com hemicrania paroxistica crénica. Acumulam-se
evidéncias clinicas suficientes para o sub-tipo episédico para
separa-las, de maneira analoga a cefaleia em salvas.

Hemicrania paroxistica coexistindo os critérios tanto para
3.2 Hemicrania paroxistica como para 13.1 Nevralgia do trigémio, devem
receber ambos os diagnésticos. A importancia dessa observacao
é que ambas as condig¢des requerem tratamento.

O significado fisiopatolégico da associagdo ndo esta es-
clarecido.

3.2.1 Hemicrania paroxistica episédica

Descricao

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

Critérios de diagndstico

A. Crises preenchendo os critérios de A a F para 3.2 Hemicrania
paroxistica

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

3.2.2 Hemicrania paroxistica créonica (CPH)
Descricao

Crises de hemicrania paroxistica ocorrendo por mais de um
ano sem remissdo ou com remissdes durando menos de um més.
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Critérios de diagndstico

A. Crises preenchendo os critérios de A a F para 3.2 Hemicrania
paroxistica

B. As crises recorrem por mais de um ano sem periodos de remis-
s&@o ou com periodos de remisso durando menos que um més

3.3 Cefaleia de curta duracao,
unilateral, neuralgiforme
com hiperemia conjuntival
e lacrimejo (SUNCT)

Descricao

Esta sindrome caracteriza-se por crises de dor unilateral de
curta duragdo, que sao muito mais breves que as que ocorrem
nas outras CTA’s e frequentemente acompanhada de lacrimejo
marcado e vermelhidao no olho ipsilateral.

Critérios de diagnéstico

A. Pelo menos 20 crises preenchendo os critérios de B a D

B. Crises de dor unilateral, orbitéria, supra-orbitaria ou tempo-
ral, em pontada ou pulsétil durando de 5 a 240 segundos

C. A dor acompanha-se de hiperemia conjuntival ipsilateral e
lacrimejo

D. As crises ocorrem com frequéncia de 3 a 200 por dia

E. N3o atribuida a outra alteragao'

Nota

1. A histéria e o exame fisico e neuroldgico ndo sugerem nenhu-
ma das alteragdes referida nos grupos de 5 a 12, ou a histéria
e/ou os exames fisico e/ou neuroldgico sugerem tal alteragao,
mas esta € excluida através de investigacao apropriada, ou tal
perturbagdo esté presente, mas as crises ndo ocorrem pela
primeira vez em estreita relagdo temporal com a alteragao.

Comentarios

Esta sindrome foi descrita apds a publicacdo da primeira
edicao da Classificagdo Internacional das Cefaleias e tornou-se bas-
tante conhecida na dltima década.

Alguns doentes podem apresentar apenas um dos dois sin-
tomas, hiperemia conjuntival ou lacrimejo, ou outros sintomas
autondémicos cranianos, como congestdo nasal, rinorreia ou
edema palpebral. A 3.3 Cefaleia de curta duragdo, unilateral, neuralgi-
forme com hiperemia conjuntival e lacrimejo (SUNCT) pode ser uma
sub-forma de A3.3 Cefaleia de curta duragdo, unilateral, nevralgiforme
com sintomas autondmicos cranianos (SUNA), descrita no apéndice.

A literatura sugere que os quadros que mais comummente
mimetizam 3.3 Cefaleia de curta duragdo, unilateral, neuralgiforme com
hiperemia conjuntival e lacrimejo (SUNCT) sdo causados por lesdes
na fossa posterior ou envolvendo a hipdfise.

SUNCT coexistindo com nevralgia do trigémio: Foram des-
critos doentes em que ha sobreposicao de 3.3 Cefaleia de curta
duragdo, unilateral, neuralgiforme com hiperemia conjuntival e lacrimejo
(SUNCT) e 13.1 Nevralgia do trigémio. Tais doentes devem receber
ambos os diagndsticos.

3.4 Cefaleia trigémino-autondmica
provavel

Descricao
Crises de cefaleia que se cré serem um sub-tipo de uma cefa-
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leia trigémino-autonémica, mas que nao preenchem os critérios
de diagnéstico para quaisquer dos sub-tipos descritos acima.

Critérios de diagndstico

A. Crises preenchendo todos menos um dos critérios especifi-
cos para um dos sub-tipos de cefaleia trigémino-autonémica

B. Nao atribuida a outra alteragédo

Comentario

Os doentes codificados como 3.4 Cefaleia trigémino-autondmicas
provdvel ou uma das suas sub-formas tiveram um numero insufi-
ciente de crises tipicas ou ndo preenchiam um dos critérios.

3.4.1 Cefaleia em salvas provavel

Critérios de diagnéstico

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

B. Nao atribuida a outra alteragédo

3.4.2 Hemicrania paroxistica provavel

Critérios de diagnéstico

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

B. Nao atribuida a outra alteragao

3.4.3 Cefaleia de curta duracdo, unilateral,
neuralgiforme com hiperemia conjuntival
e lacrimejo (SUNCT) provavel

Critérios de diagnéstico

A. Crises preenchendo todos menos um dos critérios de A a D
para 3.3 Cefaleia de curta duragdo, unilateral, neuralgiforme com hipe-
remia conjuntival e lacrimejo (SUNCT)

B. Nao atribuida a outra alteragdo
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4. Outras cefaleias primarias

4.1 Cefaleia primaria tipo guinada
4.2 Cefaleia priméaria da tosse
4.3 Cefaleia primaria do exercicio

4.4 Cefaleia priméria associada a actividade sexual
4.4.1 Cefaleia pré-orgasmica
4.4.2 Cefaleia orgasmica

4.5 Cefaleia hipnica

4.6 Cefaleia explosiva primaria

4.7 Hemicrania continua (HC)

4.8 Cefaleia persistente didria desde o inicio (NDPH)

Comentaério geral
Cefaleia primdria, secunddria ou ambas?

Quando uma nova cefaleia ocorre pela primeira vez em es-
treita relacdo temporal com uma outra perturbacédo que, reconhe-
cidamente, é uma causa de cefaleia, ela é codificada como uma
cefaleia secundéria a essa perturbacdo. Essa regra também se
aplica quando a cefaleia tem caracteristicas de enxaqueca ou de
outras cefaleias primérias. Quando uma cefaleia priméria pré exis-
tente piora em estreita relagdo temporal com outra perturbacdo
que é uma causa reconhecida de cefaleia, hd duas possibilidades,
e é necessario ponderagao. O doente pode ter sé o diagndstico da
cefaleia priméaria pré existente ou pode ter ambos os diagndsti-
cos, o da primaria e o da secundéria a outra perturbagao. Os fac-
tores que apoiam a adi¢ao do ultimo diagnédstico sdo: uma relacdo
temporal muito estreita com a perturbacdo, agravamento acen-
tuado da cefaleia priméria; evidéncia muito clara de que a pertur-
bagdo possa causar ou agravar a cefaleia priméria e, finalmente,
uma melhoria ou o desaparecimento da cefaleia priméria apds o
alivio da perturbagao.

Introducdo

Este capitulo inclui cefaleias clinicamente heterogéneas. A
patogénese destes tipos de cefaleia ainda é pouco compreen-
dida e o seu tratamento é sugerido com base em relatos isola-
dos e ensaios clinicos ndo controlados.

Viérios tipos de cefaleia incluidos neste capitulo podem ser
sintomaticos e necessitam de uma avaliacdo cuidadosa com
exames de imagem e/ou outros testes apropriados.

O inicio de algumas dessas cefaleias, especialmente a 4.6
Cefaleia explosiva primdria pode ser agudo e os doentes afectados
sdo geralmente atendidos em servicos de urgéncia. Nestes ca-
sos € indispensavel uma investigacdo apropriada e completa
(em particular com neuro-imagem).

Este capitulo inclui também algumas entidades clinicas, tais
como 4.1 Cefaleia primdria tipo guinada e 4.5 Cefaleia hipnica (esta Gltima
recentemente descrita), que sdo primarias na maioria dos casos.

4.1 Cefaleia primaria tipo quinada

Termos previamente utilizados
Cefaleia do picador de gelo, cefaleia em fisgada ou guinada,
oftalmodinia periddica.
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Descricao

Dor na cabecga, em facada, localizada e de curta duragdo, que
ocorre espontaneamente, na auséncia de doenga orgénica das
estruturas adjacentes ou dos nervos cranianos.

Critérios de diagndstico

A. A dor é de tipo facada, surge isoladamente ou em série e
preenche os critérios de B a D

B. A dor é unicamente na cabeca e exclusiva ou predominante-
mente na distribuicdo do 1° ramo do nervo trigémio (érbita,
témpora ou regido parietal)

C. As facadas duram até alguns segundos e tém uma frequéncia
irregular de uma a vérias por dia

D. Auséncia de sintomas acompanhantes

E. Exclusdo de outras hipéteses diagnésticas pela histéria clinica,
exame objectivo e/ou exames complementares de diagndstico'

Nota

1. Podem estar presentes algumas das alteragdes dos grupos 5
a 12, mas a cefaleia ndo surgiu pela primeira vez em estreita
relacdo temporal com a perturbacéo.

Comentarios

Em um dnico estudo descritivo publicado, 80% das facadas
duram trés segundos ou menos. Em casos raros, as facadas ocor-
rem repetidamente durante dias, e existe um relato de status du-
rando uma semana.

As facadas podem aparecer em locais diferentes, tanto no
mesmo lado como no hemicrénio oposto. Quando surgem sempre
no mesmo local, deve excluir-se alteragdes estruturais nesse local
ou na distribuicao do nervo craniano afectado.

As dores tipo facada sao mais frequentemente vivenciadas por
pessoas que tem enxaqueca (40%) ou cefaleia em salvas (30%);
nestes casos sao sentidas no local habitual da respectiva cefaleia

Uma resposta positiva a indometacina tem sido relatada em
alguns estudos nao controlados, enquanto outros tém observa-
do uma resposta parcial ou ausente.

4.2 Cefaleia primaria da tosse

Termos previamente utilizados
Cefaleia benigna da tosse; cefaleia da manobra de Valsalva.

Descricao
Cefaleia desencadeada pela tosse e/ou manobra de Valsalva
na auséncia de qualquer lesao intracraniana.

Critérios de diagnéstico

A. A cefaleia preenche os critérios B e C

B. Inicio stbito, com duragao entre um segundo a 30 minutos

C. E desencadeada pela tosse e/ou manobra de Valsalva ou
concentragao da musculatura abdominal

D. Exclusdo de outras hipéteses diagnésticas pela histéria clinica,
exame objectivo e/ou exames complementares de diagndstico,
nomeadamente apds exclusdo de lesdo da fossa posterior,
aneurismas cerebrais e patologia carotidea e vertebro-basilar
por exames imagiolégicos.'

Nota

1. A cefaleia da tosse é sintomética em cerca de 40% dos casos
e a grande maioria destes apresenta malformagéo de Arnold-
Chiari do tipo 1. Outras causas relatadas de cefaleia da tosse
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sintomaética sdo aneurismas cerebrais e patologia carotidea
ou vertebro-basilar. A investigacdo por neuro-imagem de-
sempenha um importante papel na diferenciacdo entre a ce-
faleia secundaria da tosse e a 4.2 Cefaleia primdria da tosse.

Comentario

A cefaleia priméria da tosse é geralmente bilateral e afecta
predominantemente doentes com idade superior a 40 anos. Ape-
sar de a indometacina ser usualmente eficaz no tratamento da
cefaleia primaria da tosse, uma resposta positiva a esta medi-
cagao também tem sido relatada em alguns casos sintomaticos.

4.3 Cefaleia primaria do exercicio

Termos previamente utilizados
Cefaleia benigna de exercicio.

Codificada noutro local
A enxaqueca induzida pelo exercicio é classificada sob o
cédigo 1. Enxaqueca, de acordo com o seu sub-tipo.

Descricao
Cefaleia precipitada por qualquer forma de exercicio. Re-
conhecem-se sub-formas, tais como “cefaleia dos halterofilistas”.

Critérios de diagndstico

A. Cefaleia pulsatil que preenche os critérios B e C

B. Dura entre cinco minutos e 48 horas

C. Ocorre sé6 durante ou apds exercicio fisico

D. Pressupde a exclusdo de doenca intracraniana, nomeada-
mente hemorragia sub-aracnoideia e disseccao arterial

Comentarios

A cefaleia priméria do exercicio ocorre predominantemente em
clima quente ou em altitude elevada. Existem relatos de preven-
¢ao em alguns doentes pela ingestao de tartarato de ergotamina.
A indometacina tem sido considerada eficaz na maioria dos casos.

A cefaleia descrita em halterofilistas tem sido considerada
uma sub-forma de 4.3 Cefaleia primdria do exercicio; devido ao seu
inicio stbito e possivel mecanismo, pode ter mais semelhancas
com 4.2 Cefaleia primdria da tosse.

4.4 Cefaleia primaria associada
a actividade sexual

Termos previamente utilizados
Cefaleia benigna da actividade sexual, cefaleia do coito, ce-
faleia vascular benigna da actividade sexual, cefaleia sexual.

Descricao

Cefaleia desencadeada por actividade sexual, comecando
geralmente como uma dor surda bilateral enquanto a excitacdo
sexual aumenta, tornando-se subitamente intensa no orgasmo,
na auséncia de qualquer lesao intracraniana.

4.4.1 Cefaleia pré-orgasmica
Critérios de diagndstico

A. Dor surda na cabeca e pescoco associada a contracgdo mus-
cular do pescogo e maxilares, preenchendo o critério B
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B. Ocorre durante a actividade sexual e aumenta com a excita-
¢ao sexual
C. Pressupde exclusdo de outra patologia

4.4.2 Cefaleia orgasmica

Codificada noutro local

Tem sido referida uma cefaleia postural, semelhante a da
hipotensao do liquor, que se desenvolve apds o coito. Esta
cefaleia deve ser codificada como 7.2.3 Cefaleia atribuida a hipoten-
sdo espontdnea (ou idiopdtica) de liqguor porque se deve a uma fistula
de liquor.

Critérios de diagndstico

A. Cefaleia severa (tipo explosiva) preenchendo o critério B

B. Ocorre no orgasmo

C. Pressupde exclusdo de patologia intracraniana, nomeadamen-
te hemorragia sub-aracnoideia e dissecgao arterial'

Nota

1. Na primeira ocorréncia da cefaleia orgasmica é mandatdrio
excluir condig¢des tais como a hemorragia subaracnoidea e a
disseccao arterial.

Comentarios

Esta descrita uma associacao entre 4.4 Cefaleia primdria associa-
da a actividade sexual, 4.3 Cefaleia primdria do exercicio e enxaqueca em
aproximadamente 50% dos casos.

Na primeira edigao da Classificagdo Internacional das Cefaleias foram
incluidos dois sub-tipos (tipo dor surda e tipo explosivo). Desde
entdo nao foi feita nenhuma investigacdo especifica com o intuito
de esclarecer se as duas sdo entidades separadas. Na maioria
dos casos publicados de cefaleia relacionada com a actividade
sexual, s6 tem sido referida a cefaleia explosiva (“tipo vascular”).
O tipo dor surda pode ser um sub-tipo da cefaleia tipo tensao,
porém ndo existem evidéncias que apoiem esta hipdtese. Nao
hé dados disponiveis sobre a duragéo da cefaleia primaria asso-
ciada a actividade sexual, mas é geralmente aceite uma duragdo
entre um minuto a trés horas.

4.5 Cefaleia hipnica

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

Descricao
Episédios de dor surda que acordam sempre o doente.

Critérios de diagnéstico

A. Dor surda preenchendo os critérios de B a D

B. S6 aparece durante o sono e acorda o doente

C. Presenca de pelo menos duas das seguintes caracteristicas:
1. ocorre >15 vezes por més
2. dura =15 minutos apds acordar
3. ocorre pela primeira vez apds os 50 anos de idade

D. Nao ha sintomas autonémicos mas pode ter nauseas, fotofo-
bia ou fonofobia (apenas um)

E. Pressupde exclusdo de patologia intracraniana'

Nota

1. E necessaria a distingdo com as cefaleias trigémino-auto-
némicas para uma terapéutica eficaz.
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Comentarios

A dor é geralmente ligeira a moderada, mas pode ser seve-
ra em 20% dos doentes, € bilateral em cerca de dois tercos dos
casos e dura em média de 15 a 180 minutos, porém também
tem sido descrita uma duragdo maior.

A cafeina e o litio foram considerados tratamentos eficazes
em varios casos relatados.

4.6 Cefaleia explosiva primaria

Termos previamente utilizados
Cefaleia explosiva benigna

Codificada noutro local

A 4.2 Cefaleia primdria da tosse, a 4.3 Cefaleia primdria do exercicio e a
4.4 Cefaleia primdria associada a actividade sexual podem apresentar-se
como cefaleia explosiva, porém devem ser codificadas como
esses tipos de cefaleia e ndo como 4.6 Cefaleia explosiva primdria.

Descricao
Cefaleia severa de inicio abrupto que simula a da ruptura de
um aneurisma cerebral.

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia severa preenchendo os critérios B e C

B. Tem as duas das seguintes caracteristicas:
1. inicio subito, atingindo a intensidade méxima em <I minuto
2. durac@o entre 1 hora a 10 dias

C. Nao recorre regularmente nas semanas ou meses seguintes'

D. Pressupde exclusdo de patologia intracraniana, nomeada-
mente com Puncao Lombar e estudos imagiolégicos?

Notas

1. A cefaleia pode recorrer dentro da primeira semana apds o
inicio.

2. Exames de imagem e de LCR tém de ser normais

Comentarios

As evidéncias de que a cefaleia explosiva primaria exista
como uma entidade priméria sdo escassas: a procura de uma
causa subjacente deve ser exaustiva e persistente. A cefaleia
explosiva esta frequentemente associada a perturbagdes vascu-
lares intracranianas graves, particularmente hemorragia sub-
aracnoideia e é obrigatéria a sua exclusao, bem como a de
outras condigbes, que incluem: hemorragia intra-cerebral, trom-
bose venosa cerebral, malformac&o vascular ndo rota (principal-
mente aneurisma), disseccdo arterial (intra e extracraniana),
angeite do SNC, angiopatia benigna e reversivel do SNC e apo-
plexia hipofisaria. Outras causas organicas de cefaleia explosiva
primaria sdo: quisto coléide do terceiro ventriculo, hipotensao
do liquor e sinusite aguda (particularmente com barotrauma). O
diagndstico de 4.6 Cefaleia explosiva primdria deve ser feito unica-
mente depois de excluidas todas as causas organicas
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4.7 Hemicrania continua (HC)

Descricao
Cefaleia persistente estritamente unilateral que responde a
indometacina.

Critérios de diagndstico
A. A cefaleia existe ha >3 meses e preenche os critérios de B a D
B. Tem todas as seguintes caracteristicas:
1. dor unilateral sem alternancia de lado
2. diéria continua, sem intervalos livres de dor
3. intensidade moderada, mas com exacerbacdes de dor
severa
C. Tem pelo menos uma das seguintes alteragdes autonémicas
durante as exacerbacdes e ipsilaterais a dor:
1. hiperémia conjuntival e/ou lacrimejo
2. congestao nasal e/ou rinorreia
3. ptose e/ou miose
D. Tem uma resposta completa a doses terapéuticas de indo-
metacina
E. Exclusdo de outras hipéteses diagnésticas pela histéria clinica,
exame objectivo e/ou exames complementares de diagndstico'

Nota

1. Podem estar presentes algumas das alteragdes dos grupos 5
a 12, mas a cefaleia ndo surgiu pela primeira vez em estreita
relacdo temporal com a alteragao.

Comentario

A hemicrania continua geralmente ndo apresenta remissao,
embora tenham sido relatados casos de remisséo. Ainda nao foi
estabelecido se este tipo de cefaleia pode ser subdividido de
acordo com a duragado da histéria e persisténcia.

4.8 Cefaleia persistente diaria desde
o inicio (NDPH)

Termos previamente utilizados
Cefaleia crénica de novo; cefaleia crénica de inicio agudo.

Descricao

Cefaleia que é didria e sem remissao desde o inicio (ou no
maximo, trés dias).

A dor é tipicamente bilateral, tipo pressdo ou aperto, e de
intensidade ligeira ou moderada. Pode haver fotofobia, fonofo-
bia ou nduseas ligeiras.

Critérios de diagndstico
A. A cefaleia existe ha >3 meses e preenche os critérios de B a D
B. A cefaleia é diaria, sem remissdo desde o inicio ou a partir do
3° dia
C. A dor deve ter pelo menos duas das seguintes caracteristicas:
. localizagao bilateral
. caracter em aperto ou pressao (nao pulsatil)
. intensidade ligeira ou moderada
. ndo é agravada pela actividade fisica de rotina, tal como
andar ou subir escadas
D. Tem as duas das seguintes caracteristicas:
1. ndo mais do que um de: fotofobia, fonofobia ou nauseas li-
geiras
2. nem nauseas moderadas ou severas nem vémitos

AW

Sinapse

45



46

E. Exclusao de outras hipdteses diagndsticas pela histéria clini-
ca, exame objectivo e/ou exames complementares de diag-
ndstico?

Notas

1. A cefaleia pode nao ter remissdo desde o inicio ou evoluir
muito rapidamente para uma dor continua e sem remissao. O
inicio ou a rapida evolugdo deve ser claramente descrito e
lembrado pelo doente. Caso contrério, deve ser classificada
como 2.3 Cefaleia tipo tensdo cronica.

2. A histéria e o exame fisico e neurolégico nao sugerem nenhu-
ma das alteragoes referida nos grupos 5 a 12 (incluindo 8.2
Cefaleias por uso excessivo de medicagio (MOH) e as suas sub-for-
mas), ou a histéria e/ou os exames fisico e/ou neurolégico
sugerem tal alteragdo, mas esta é excluida através de investi-
gacdo apropriada, ou tal perturbagao esta presente, mas as
crises nao ocorrem pela primeira vez em estreita relacdo tem-
poral com a alteracao.

Comentarios

Esta segunda edicao da Classificacdo Internacional das Cefaleias
reconhece a 4.8 Cefaleia persistente didria desde o inicio (NDPH) como
uma entidade separada da 2.3 Cefaleia tipo tensdo crdnica. Embora
a NDPH tenha muitas caracteristicas em comum com a cefaleia
tipo tensdo, a NDPH é tnica pelo facto de a cefaleia ser diéria e
sem remissao, desde o inicio, ou quase, e tipicamente em pes-
soas sem histdria anterior de cefaleia. A certeza deste inicio é
necessario para o diagnéstico de 4.8 Cefaleia persistente didria desde
o inicio (NDPH).

A cefaleia da NDPH pode ter algumas caracteristicas asso-
ciadas sugestivas tanto de enxaqueca como de cefaleia tipo
tensdo. Cefaleias secundarias, tais como a cefaleia por hipoten-
sdo do liquor, a cefaleia por hipertensdo do liquor, a cefaleia
pés-traumética e a cefaleia atribuida a infeccdo (particularmen-
te viral), devem ser excluidas por investigacao apropriada.

Se ha ou houve, nos tltimos dois meses, abuso de medica-
¢ao que preencha o critério B para quaisquer das sub-formas da
8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicagio (MOH), a regra é codificar
na cefaleia priméaria preexistente, mais 8.2.7 Cefaleia por uso exces-
sivo de medicagdo provdvel, mas ndo na 4.8 Cefaleia persistente didria
desde o inicio (NDPH).

A NDPH pode assumir duas sub-formas: uma auto limitada,
que tipicamente desaparece sem tratamento dentro de alguns
meses e outra refractaria e que é resistente a uma terapéutica
agressiva. O objectivo da subcomissdo é estimular mais a caracte-
rizagao clinica e a pesquisa fisiopatolégica desta entidade, espe-
cialmente através de estudos que comparem a 4.8 Cefaleia persis-
tente didria desde o inicio (NDPH) com a 2.3 Cefaleia tipo tensdo cronica.
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Parte 2

Cefaleias Secundarias

Introducao as cefaleias secundarias

5. Cefaleia atribuida a traumatismo cranioencefalico ou cervical

6. Cefaleia atribuida a doenca vascular craniana ou cervical

7. Cefaleia atribuida a doenca intracraniana nao vascular

8. Cefaleia atribuida ao uso de uma substéancia ou a sua privacao

9. Cefaleia atribuida a infeccao

10. Cefaleia atribuida a perturbacao da homeostase

11. Cefaleia ou dor facial atribuida a perturbacao do cranio, pescoco, olhos,
ouvidos, nariz, seios peri-nasais, dentes, boca ou outras estruturas faciais

ou cranianas

12. Cefaleia atribuida a perturbacao psiquiatrica
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Introducdo as cefaleias secundarias

Quando um doente tem uma cefaleia pela primeira vez, ou
um novo tipo de cefaleia e ao mesmo tempo se desenvolve um
tumor cerebral, é natural concluir que a cefaleia é secundéria ao
tumor. Tais doentes deverao receber apenas um diagndstico de
cefaleia 7.4 Cefaleia atribuida a neoplasia intracraniana, mesmo que a
cefaleia tenha as caracteristicas de enxaqueca, cefaleia do tipo
tensao ou cefaleia em salvas. Por outras palavras, uma cefaleia
de novo ocorrendo concomitantemente com outra doenca reco-
nhecidamente capaz de causa-la é sempre diagnosticada como
secundaria.

A situacéo é diferente quando o doente tem previamente um
tipo de cefaleia priméaria que piora em estrita relacdo temporal
com a ocorréncia de outra doenca. Na primeira edi¢ao da Classi-
ficagdo Internacional das Cefaleias nés concluimos apés muitos de-
bates, que apenas uma nova cefaleia poderia ser considerada
secundaria. Entretanto durante o trabalho com a seguinte edigao
tornou-se 6bvio que isso seria inaceitavel em algumas situacoes.
Que dizer de uma doente que, em toda a sua vida, tivesse tido
dez crises de enxaqueca e, apds um traumatismo craniano, pas-
sasse a ter duas crises incapacitantes por semana? De acordo
com os critérios da primeira edicdo, esse doente poderia apenas
receber o diagnéstico da enxaqueca. Outro exemplo é um doen-
te com cefaleia do tipo tensao cuja cefaleia piora em associacdo
com um tumor, embora mantendo as mesmas caracteristicas. O
diagnéstico de 7.4 Cefaleia atribuida a neoplasia intracraniana nao
poderia ser atribuido previamente. Finalmente, nada no passa-
do poderia ser diagnosticado como cefaleia por abuso medica-
mentoso porque ocorreria sempre no contexto do agravamento
de uma cefaleia primaria, geralmente enxaqueca, que permane-
ceria como unico diagndstico. Por estas razdes, introduzimos um
novo modo de diagnosticar e codificar as cefaleias primarias que
pioram em relagdo temporal estreita com outras doencgas que,
através de bons estudos cientificos sdo reconhecidamente capa-
zes de causar cefaleias. Tais doentes podem agora receber dois
diagnésticos: o da cefaleia priméria e o da cefaleia secundaria.
Teoricamente o novo sistema esta mais aberto a interpretacdo
do que o primeiro, mas de facto, o antigo sistema nunca era
usado quando conduzia a diagndsticos pouco razoaveis. O pro-
blema com o novo sistema é decidir, em doentes cuja cefaleia
priméria piora em relacdo com outra doenca, entre usar apenas
o diagnéstico da cefaleia primaria ou adicionar também o diag-
néstico de uma cefaleia secundéria. Os seguintes factores
apoiam o uso de dois diagnédsticos: uma relagdo temporal muito
estreita, agravamento acentuado da cefaleia primaria, existéncia
de outra evidéncia de que a outra doenca possa agravar a cefa-
leia priméria (da maneira como foi observada) e a remissao da
cefaleia apds cura ou remissao da outra doenca.

Na primeira edicao da Classificagio Internacional das Cefaleias os
critérios de diagnéstico para as cefaleias secundarias variavam e
frequentemente eram pouco informativos sobre as caracteristicas
da cefaleia. Para esta segunda edigao foi decidido padronizar e,
sempre que possivel, fornecer mais caracteristicas das cefaleias.
Portanto, os critérios de diagndstico tém a seguinte disposigao:

Critérios de diagndstico para cefaleias secunddrias

A. Cefaleia com uma (ou mais) das seguintes caracteristicas (lis-
tadas)'? e preenchendo os critérios C e D

B. Foi evidenciada a presenca de outra doenca capaz de pro-
vocar a cefaleia

C. A cefaleia ocorre em estreita relacdo temporal com outra
doenca e/ou héa outra evidéncia de uma relacado causal

D. A cefaleia sofre acentuada reducgdo ou remite dentro de trés
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meses (ou menos para algumas situagdes) apds tratamento
bem sucedido ou remissédo esponténea da doenga causadora’

Notas

1. Para a maioria das cefaleias secundarias as caracteristicas da
dor sdo insuficientemente descritas na literatura cientifica.
Mesmo para aquelas em que essas caracteristicas estao bem
descritas, hd poucos aspectos relevantes para o diagndstico.
Portanto, o critério de diagndstico A geralmente contribui
pouco para o estabelecimento da relacdo causal. No entanto
os critérios B, C e D geralmente estabelecem de forma eficaz
a relacdo causal. Isto torna possivel utilizar o critério A nao
apenas como uma caracteristica definida mas também para
informar o maximo possivel sobre a cefaleia ou para mostrar
qudo pouco sabemos a seu respeito. E por isso que a formu-
lacdo do critério A agora permite a mencdo de um grande
nimero de caracteristicas. Esperamos que isto estimule mais
pesquisas sobre as caracteristicas das cefaleias secundarias
de modo que eventualmente o critério A para muita destas
cefaleias possa tornar-se mais claramente definido.

2. Se nada se sabe sobre a cefaleia estabelece-se “sem caracte-
risticas tipicas” conhecidas.

3. O critério D nem sempre pode ser determinado e algumas
doencas supostamente causadoras nao podem ser tratados
ou ndo remitem espontaneamente. Nestes casos, o critério D
pode ser substituido “Outras causas excluidas por investiga-
¢ao apropriada”.

Em muitos casos ndo é possivel um acompanhamento ade-
quado da evolucdo ou o diagndstico precisa ser feito antes do
previsivel periodo de tempo necessario para a remissdao. Na
maioria desses casos a cefaleia devera ser classificada como
Cefaleia provavelmente atribuida a |doen¢a em questdo]: uma relacdo
definitiva s6 podera ser estabelecida com plena fidelidade
quando o critério D tiver sido preenchido. Isto torna-se mais
evidente nas situacdes em que uma cefaleia primaria preexis-
tente é agravada por outra doenca. Por exemplo, a grande maio-
ria dos doentes que preenche os critérios para a 1.5.1 Enxaqueca
cronica efectua abuso medicamentoso e melhorard apds cessar
este abuso. A regra nesse caso, estando pendente a retirada do
abuso medicamentoso, é codificar de acordo com o sub-tipo de
enxaqueca precedente (frequentemente 1.1 Enxaqueca sem aura)
mais 1.6.5 Enxaqueca crénica provdvel mais 8.2.7 Cefaleia por uso exces-
sivo de medicagdo provdvel. Apés a retirada da medicacdo em uso
excessivo se o doente ndo melhorar dentro de dois meses, o
critério D para 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicagdo (MOH) ndo
estara preenchido e esse diagndstico deve entdo ser excluido
em favor de 1.5.1 Enxaqueca crdnica. Uma regra similar aplica-se a
doentes com uso excessivo de medicacdo, mas que, por outro
lado, preenchem os critérios para 2.3 Cefaleia tipo tensdo crdnica.

Na maioria dos casos o critério D tem um tempo limite para
a melhoria da cefaleia apds a cura, remissdao espontdnea ou
remissdo da presumivel causa. Geralmente esse tempo € de 3
meses, mas serd menor para algumas cefaleias secundarias. Se
a cefaleia persiste apés trés meses (ou limite menor), devera
ser questionado se ela é realmente secundaria a presumivel
causa. As cefaleias secundarias persistindo apds trés meses
tém sido observadas frequentemente, mas a maioria nao é de
etiologia cientificamente comprovada. Tais casos sdo incluidos
no apéndice como Cefaleia cronica atribuida a (uma doenga especifica).
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5. Cefaleia atribuida a traumatismo
cranioencefalico e/ou cervical

5.1 Cefaleia aguda pds-traumatica
5.1.1 Cefaleia aguda pés-traumatica atribuida a leséo cranio-
encefélica moderada ou severa
5.1.2 Cefaleia aguda pds-traumatica atribuida a leséo cranio-
encefélica leve

5.2 Cefaleia crénica pds-traumatica
5.2.1 Cefaleia crénica pés-traumaética atribuida a lesao cefa-
lica moderada ou severa
5.2.2 Cefaleia crénica pds-traumaética atribuida a lesao cefa-
lica leve

5.3 Cefaleia aguda atribuida a lesdo em contragolpe (“whiplash”)
5.4 Cefaleia crénica atribuida a lesdo em contragolpe

5.5 Cefaleia atribuida a hematoma intracraniano traumatico
5.5.1 Cefaleia atribuida a hematoma epidural
5.5.2 Cefaleia atribuida a hematoma subdural

5.6 Cefaleia atribuida a outro traumatismo cranioencefélico e/ou
cervical
5.6.1 Cefaleia aguda atribuida a outro traumatismo cranio-
encefélico e/ou cervical
5.6.2 Cefaleia crénica atribuida a outro traumatismo cranio-
encefalico e/ou cervical

5.7 Cefaleia pds-craniotomia
5.7.1 Cefaleia aguda pés-craniotomia
5.7.2 Cefaleia crénica pés-craniotomia

Comentario geral
Cefaleia primdria, secunddria ou ambas?

Quando uma cefaleia de novo ocorre em estreita relagdo tem-
poral com um traumatismo conhecido, ela é classificada como
uma cefaleia secundéria atribuida ao traumatismo. Isso é valido
também se a cefaleia tiver caracteristicas de enxaqueca, cefaleia
do tipo tensao ou cefaleia em salvas. Quando uma cefaleia pri-
maria preexistente agrava em estreita relagdo temporal com um
traumatismo, hé duas possibilidades sendo necessario pondera-
¢ao. O doente pode receber apenas o diagndstico da cefaleia pri-
maria pré-existente ou pode receber esse diagndstico mais o de
cefaleia atribuida a traumatismo. Os factores que apoiam o acrés-
cimo do ultimo diagndstico sao: uma relacdo temporal muito
estreita com o traumatismo, agravamento acentuado da cefaleia
preexistente, evidéncia clara de que o tipo de traumatismo em
questdo pode agravar a cefaleia priméria e, finalmente, a melho-
ria da cefaleia apds a recuperacdo do traumatismo.

Definitiva, provéavel ou crénica?

Em muitos casos de cefaleia secundaria o diagnéstico é defi-
nido apenas quando a dor desaparece ou melhora de forma
notavel dentro de um intervalo de tempo especifico. Nesses
casos, a relacao temporal é uma parte essencial da evidéncia da
causa. Isso ndo é o que acontece no caso de traumatismo, onde
a relacao causal é estabelecida pelo inicio em estreita relagao
temporal com o traumatismo, embora seja reconhecido que a
cefaleia ap6s o traumatismo, muitas vezes persiste. Quando isso
ocorre, por exemplo apds o traumatismo craniano, diagnostica-se
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5.2 Cefaleia crénica pos-traumdtica. Até que haja decorrido tempo
suficiente para a recuperacao, o diagnéstico de 5.1 Cefaleia aguda
pés-traumdtica é definitivo, se os critérios forem preenchidos. O
mesmo se aplica apés a lesdo em contragolpe. A opcao diagnos-
tica Cefaleia atribuida a provdvel traumatismo da cabeca e/ou pescogo, ndo
existe.

Introducao

A cefaleia é um sintoma que pode ocorrer apds lesao no créa-
nio, pesco¢o ou cérebro. Frequentemente a cefaleia resultante
de traumatismo craniano é acompanhada de outros sintomas,
como vertigens, dificuldade de concentragdo, irritabilidade,
alteracdo de personalidade e insénias. Essa constelagao de sin-
tomas, em que a cefaleia é o mais proeminente, é conhecida
como sindrome pés-traumatica.

Apd6s um traumatismo cranioencefélico, pode desenvolver-
se uma grande variedade de padrées de dor que podem asse-
melhar-se a cefaleias primarias, mais frequentemente cefaleia
do tipo tensdo, em mais de 80% dos doentes. Em alguns casos,
pode ser desencadeada uma enxaqueca tipica com ou sem
aura, tendo também ja sido descrito, em alguns doentes, uma
sindrome semelhante a cefaleia em salva.

E facil estabelecer uma relacéo entre uma cefaleia e um trau-
matismo craniano ou cervical quando esta aparece imediata-
mente ou nos primeiros dias apds o traumatismo. Por outro lado
é dificil correlacionar a cefaleia com o traumatismo quando a
dor ocorre semanas ou meses apds o traumatismo, especial-
mente porque a maioria tem um padrao de cefaleia do tipo ten-
sdo e a prevaléncia desse tipo de dor de cabeca na populacdo
é muito elevada. Tais cefaleias pés-traumaéticas de inicio tardio
tém sido descritas em relatos esporadicos, mas ndo em estudos
de caso controlo.

S&o conhecidos factores de risco para um mau progndstico
apos lesao encefalica directa ou por contragolpe. As mulheres
tém risco maior para a cefaleia pds-traumaética, € o aumento da
idade estad associado a uma recuperacdo mais lenta e incom-
pleta. Os factores mecénicos, como a posicdo da cabeca no
impacto — rodada ou inclinada — aumentam o risco de cefaleia
apés o traumatismo. A relacdo entre a gravidade da lesao e a
gravidade da sindrome pés-traumaética nao foi definitivamente
estabelecida. Embora existam alguns casos dados controver-
sos, a maioria dos estudos sugere que a cefaleia pés-traumati-
ca é menos frequente quando a lesédo cefélica é mais grave.
Entretanto, a relagdo causal entre o traumatismo craniano e/ou
cervical e a cefaleia é dificil de ser estabelecida em alguns
casos de traumatismo ligeiro.

O papel dos litigios na persisténcia da cefaleia ainda é dis-
cutido e alguns estudos mostram uma reducdo da cefaleia em
paises onde as vitimas de acidentes ndo recebem indemniza-
coes. A 5.2 Cefaleia crénica pds-traumdtica e a 5.4 Cefaleia cronica atri-
buida a lesdo em contragolpe fazem parte frequentemente da sin-
drome pés-traumatica, em que a complexa inter-relacdo entre
os factores orgénicos e psicossociais é de dificil avaliagao.

5.1 Cefaleia aguda poés-traumatica

5.1.1 Cefaleia aguda pés-traumatica atribuida a
lesdo cranioencefdlica moderada ou severa

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia sem caracteristicas tipicas conhecidas, preenchendo
os critérios Ce D
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B. Traumatismo cranioencefalico com pelo menos uma das se-
guintes caracteristicas:

1. perda de consciéncia >30 minutos

. escala de coma de Glasgow <13

. amnésia pds-traumatica >48 horas

. demonstracdo imagioldgica de lesao traumatica encefélica

(hematoma cerebral, hemorragia intra-cerebral e/ou sub-
aracnéidea, contusao cerebral e/ou fractura de cranio)

C. A cefaleia aparece dentro de 7 dias apds o traumatismo cra-
nioencefélico ou apds a recuperagdo da consciéncia que se
segue ao traumatismo

D. Uma das seguintes situacdes:

1. a cefaleia desaparece dentro de trés meses apds o trau-
matismo

AW N

2. a cefaleia persiste, mas ainda ndo passaram trés meses
apds o traumatismo

5.1.2 Cefaleia aguda pés-traumatica atribuida
a lesdo cranioencefdlica leve

Critérios de diagnéstico
A. Cefaleia sem caracteristicas tipicas conhecidas, preenchendo
os critérios Ce D
B. Traumatismo craniano com todas as caracteristicas seguintes:
1. sem perda de consciéncia ou perda de consciéncia <30
minutos
2. pontuacdo na escala de coma de Glasgow 213
3. sinais e/ou sintomas sugestivos de concussao
C. A cefaleia aparece dentro de sete dias apds o traumatismo
cranioencefélico
D. Uma ou outras das seguintes situagoes:
1. a cefaleia desaparece dentro de trés meses apds o trau-
matismo cranioencefalico
2. a cefaleia persiste, mas ainda ndo passaram 3 meses apds
o traumatismo

Comentario

A lesdo encefélica leve pode originar um quadro sintomaético
complexo, com alteragdes cognitivas, comportamentais e de
consciéncia e uma pontuagdo na escala de coma de Glasgow 213.
Isso pode ocorrer com ou sem alteragdes no exame neuroldgico
ou na investigagao por neuro-imagem (TC, RM), EEG, potenciais
evocados, exame do LCR, testes de funcao vestibular e avaliagao
neuropsicolégica. Nao ha evidéncia de que uma alteracdo em
qualquer desses métodos modifique o progndstico ou contribua
para o tratamento. Esses métodos de investigagdo ndo devem
ser efectuados por rotina em doentes com cefaleia pds-traumati-
ca. Deverédo ser considerados caso a caso e com a finalidade de
investigacao.

5.2 Cefaleia cronica pos-traumatica

Comentario

A cefaleia crénica pds-traumética faz frequentemente parte
da sindrome pés-traumatica, que inclui uma variedade de
sintomas, como perturbacdes do equilibrio, dificuldade de con-
centragdo, distirbio do sono, efc. A relacdo entre sentencas
legais e o perfil temporal da cefaleia pés-traumaética crénica nao
esta claramente estabelecida, mas é importante avaliar os
doentes cuidadosamente, os quais podem estar a simular e/ou
a tentar ganho secundario.
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5.2.1 Cefaleia crénica pés-traumatica atribuida a
lesdo cranioencefalica moderada ou severa

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia sem caracteristicas tipicas conhecidas, preenchendo
os critérios C e D

B. Traumatismo cranioencefadlico com pelo menos uma das
seguintes caracteristicas:

1. perda de consciéncia >30 minutos

2. escala de coma de Glasgow <13

3. amnésia pés-traumatica >48 horas

4. demonstracdo imagioldgica de lesao traumatica encefélica
(hematoma cerebral, hemorragia intra-cerebral e/ou sub-
aracnéidea, contusao cerebral e/ou fractura de cranio)

C. A cefaleia aparece dentro de sete dias apds o traumatismo
cranioencefélico ou apds a recuperacdo da consciéncia que
se segue ao traumatismo

D. A cefaleia persiste por >3 meses apds o traumatismo craniano

5.2.2 Cefaleia crénica pos-traumatica atribui-
da a lesdo cranioencefalica leve

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia sem caracteristicas tipicas conhecidas, preenchendo
os critérios C e D

B. Traumatismo craniano com todas as seguintes caracteristicas:
1. sem perda de consciéncia ou perda de consciéncia <30

minutos

2. escala de coma de Glasgow =13
3. sinais e/ou sintomas sugestivos de concussao

C. A cefaleia aparece dentro de sete dias apds o traumatismo
craniano

D. A cefaleia persiste por >3 meses apds o traumatismo craniano

Comentario

A lesdo encefélica leve pode originar um complexo sintomati-
co com altera¢des cognitivas, comportamentais e de consciéncia e
uma pontuacdo na escala de coma de Glasgow 213. Isso pode
ocorrer com ou sem alteragdes no exame neuroldgico ou na inves-
tigagdo por neuro-imagem (TC, RM), EEG, potenciais evocados,
exame do LCR, testes de funcao vestibular e avaliacdo neuro-psi-
colégica. Nao ha evidéncia de que uma alteracdo em qualquer
desses métodos modifique o prognéstico ou contribua para o tra-
tamento. Esses métodos de investigacdo ndo devem ser efectua-
dos por rotina em doentes com cefaleia pds-traumética. Deverao
ser considerados caso a caso e com a finalidade de investigacéo.

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

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia sem caracteristicas tipicas conhecidas, preenchendo
os critérios C e D

B. Histéria de contragolpe (movimento de aceleracdo/desace-
leracao do pescoco sibito e significativo) associada com o ini-
cio da dor cervical

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

D. Uma das duas situagdes:
1. a cefaleia desaparece dentro de trés meses apés a lesdo

em contragolpe
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2. a cefaleia persiste, porém ainda nido passaram trés meses
apos a lesdo em contragolpe

Comentarios

O termo contragolpe frequentemente refere-se a uma stbita
aceleracdo e/ou desaceleracdo do pescoco (na maioria dos
casos devido a acidentes de transito). As manifestacdes clinicas
incluem sinais e sintomas relacionados com o pescogo, assim
como perturbagdes sométicos extra-cervicais, sensitivas, com-
portamentais, cognitivas e afectivas cujos modos de expressao
e evolucdo podem variar amplamente ao longo do tempo. A ce-
faleia € muito comum nessa sindrome pds-contragolpe. A
Quebec Task Force on Whiplash-Associated Disorders propds
uma classificagdo em cinco categorias que pode ser dtil em
estudos prospectivos.

Existem importantes diferengas na incidéncia da sindrome
pés-contragolpe em paises diferentes, talvez relacionadas com
expectativas de compensacao.

5.4 Cefaleia cronica atribuida a lesdo
em contragolpe

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia sem caracteristicas tipicas conhecidas, preenchendo
os critérios C e D

B. Histdria de contragolpe (movimento sibito e significativo de
aceleragao/desaceleracdo do pescogo) associada, no tempo,
a dor cervical

C. A cefaleia desenvolve-se dentro de sete dias apds o contra-
golpe

D. A cefaleia que persiste por >3 meses apds o contragolpe

Comentario

A cefaleia crénica pés-lesdo em contragolpe faz frequente-
mente parte da sindrome pés-traumatica. Nao ha evidéncia
clara de que um litigio subsequente, com sentenga pendente,
esteja associado com prolongamento da cefaleia. E importante
avaliar os doentes cuidadosamente, que podem estar a simular
e/ou a visar a compensacao.

5.5 Cefaleia atribuida a hematoma
intracraniano traumatico

Classificacdo noutro local

A cefaleia atribuida a hemorragia intra-cerebral e/ou sub-
aracnéidea traumatica ou a hematoma intra-cerebral traumatico
é codificada como 5.1.1 Cefaleia aguda pos-traumdtica atribuida a lesdo
cranioencefdlica moderada ou severa ou 5.2.1 Cefaleia cronica pos-traumd-
tica atribuida a lesdo cranioencefdlica moderada ou severa.

5.5.1 Cefaleia atribuida a hematoma epidural

Critérios de diagnéstico

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

B. Evidéncia de hematoma epidural por neuro-imagem

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

D. Uma das situacdes seguintes:
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1. a cefaleia desaparece até 3 meses apds a evacuagdo do
hematoma

2. a cefaleia persiste, porém ainda ndo passaram trés meses
apés a evacuagdo do hematoma

Comentario

O hematoma epidural ocorre dentro de horas apéds o trau-
matismo craniano, que pode ser moderado. Esta sempre asso-
ciado a sinais focais e a perturbacdes da consciéncia. Requer
cirurgia de emergéncia.

5.5.2 Cefaleia atribuida a hematoma subdural

Critérios de diagndstico
A. Cefaleia aguda ou progressiva, sem outras caracteristicas
tipicas conhecidas, preenchendo os critérios C e D
B. Evidéncia neuro-imageoldgica de hematoma subdural
C. A cefaleia aparece dentro de 24-72 horas ap6s o desenvolvi-
mento do hematoma
D. Uma das situagdes seguintes:
1. a cefaleia desaparece até 3 meses apds a evacuagao do
hematoma
2. a cefaleia persiste, porém ainda ndo passaram trés meses
apds a evacuagao do hematoma

Comentarios

Os diferentes tipos de hematomas subdurais devem ser
distinguido de acordo com o seu perfil temporal. Nos hemato-
mas agudos e subagudos, que geralmente ocorrem apds trau-
matismo craniano evidente, a cefaleia é frequente (11-53% dos
casos), mas é frequentemente mascarada por sinais focais e
por perturbacdes da consciéncia. Nos hematomas subdurais
crénicos a cefaleia é mais frequente ainda (até 81%) e, embora
moderada pode ser o principal sintoma. O diagndstico pode
ser dificil porque o traumatismo craniano implicado é frequen-
temente trivial e pode ter sido esquecido pelo doente. O
hematoma subdural crénico deve sempre ser considerado no
doente idoso com cefaleia progressiva, particularmente se
houver algum défice cognitivo e/ou sinais focais discretos.

Os hematomas subdurais bilaterais podem ser uma compli-
cacao da hipotenséao do liquor. A cefaleia atribuida a essa pato-
logia € classificada neste ponto. Nesses casos, a cefaleia € ini-
cialmente postural, podendo permanecer predominantemente
postural ou tornar-se continua.

5.6 Cefaleia atribuida a outro tipo de
traumatismo cranioencefalico e/ou
cervical

5.6.1 Cefaleia aguda atribuida a outro tipo de
traumatismo cranioencefalico e/ou cervical

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia sem caracteristicas tipicas conhecidas, preenchendo
os critérios C e D

B. Evidéncia de traumatismo craniano e/ou cervical de um tipo
ainda ndo descrito anteriormente

C. A cefaleia aparece em estreita relacdo temporal com o trau-
matismo craniano e/ou cervical, e/ou existe outra evidéncia
para estabelecer essa relagao causal
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D. Uma das seguintes situacoes:
1. a cefaleia desaparece dentro de trés meses apds o trau-
matismo craniano e/ou cervical
2. a cefaleia persiste, porém ainda nio passaram trés meses
desde o traumatismo craniano e/ou cervical

5.6.2 Cefaleia cronica atribuida a outro tipo
de traumatismo cranioencefalico e/ou
cervical

Critérios de diagndstico

A. Cefaleia sem caracteristicas tipicas conhecidas, preenchendo
os critérios C e D

B. Evidéncia de traumatismo craniano e/ou cervical de um tipo
ainda ndo descrito anteriormente

C. A cefaleia aparece em estreita relagdo temporal com o trau-
matismo craniano e/ou cervical, e/ou existe outra evidéncia
para estabelecer essa relagao causal

D. A cefaleia persiste por >3 meses apds o traumatismo crania-
no e/ou cervical

5.7 Cefaleia pos-craniotomia
5.7.1 Cefaleia aguda poés-craniotomia

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia de intensidade varidvel, maxima na érea da cranio-
tomia, preenchendo os critérios C e D

B. A craniotomia foi realizada por uma razdo que nao traumatis-
mo craniano'

C. A cefaleia aparece dentro de sete dias apds a craniotomia

D. Uma das seguintes situagoes:
1. a cefaleia desaparece em trés meses apds a craniotomia
2. a cefaleia persiste, mas a craniotomia foi realizada ha me-

nos de 3 meses

Nota

1. Quando a craniotomia foi efectuada como consequéncia de
traumatismo craniano, codificar como 5.1.1 Cefaleia aguda pds-
traumdtica atribuida a lesdo cranioencefdlica moderada ou severa.

5.7.2 Cefaleia crénica pés-craniotomia

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia de intensidade varidvel, maxima na area da cranio-
tomia, preenchendo os critérios C e D

B. A craniotomia foi realizada por uma outra razdo que nao o
traumatismo cranioencefalico'

C. A cefaleia aparece dentro de 7 dias apds a craniotomia

D. A cefaleia persiste por mais de 3 meses apds a craniotomia

Nota

1. Quando a craniotomia foi efectuada como consequéncia de
traumatismo craniano, codificar como 5.1.1 Cefaleia aguda pds-
traumdtica atribuida a lesdo cranioencefdlica moderada ou severa.

Comentarios

A cefaleia pds-operatéria imediata pode ocorrer em até 80%
dos doentes apds a craniotomia, mas, na maioria dos doentes,
melhora num periodo até sete dias. Menos de um quarto dos
doentes desenvolve uma cefaleia persistente (>3 meses) relacio-
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nada com o procedimento cirdrgico. A cirurgia da fossa posterior,
especialmente as craniotomias sub-occipitais realizadas para
neurinomas do acustico, sdo mais frequentemente associadas a
cefaleia pds-craniotomia.

A patogenése da cefaleia crénica pdés-craniotomia é obscura,
mas pode envolver inflamac¢do meningea, encarceramento de
nervo, adesdo de musculo a dura mater ou outros mecanismos.
Modificagdes no procedimento operatério, incluindo o uso de
cranioplastia osteopléastica, podem levar a reducao da incidén-
cia de cefaleia pds-craniotomia, por prevenir a adesao da fascia
e do misculo a duramater subjacente.
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6. Cefaleia atribuida a doenca
vascular craniana ou cervical

6.1 Cefaleia atribuida a acidente vascular cerebral isquémico
ou acidente isquémico transitério
6.1.1 Cefaleia atribuida a acidente vascular cerebral isqué-
mico (enfarte cerebral)
6.1.2 Cefaleia atribuida a acidente isquémico transitério
(TIA/AIT)

6.2 Cefaleia atribuida a hemorragia intracraniana ndo traumatica
6.2.1 Cefaleia atribuida a hemorragia intra-cerebral
6.2.2 Cefaleia atribuida a hemorragia subaracnéidea
(SAH/HSA)

6.3 Cefaleia atribuida a malformacao vascular nao rota
6.3.1 Cefaleia atribuida a aneurisma sacular
6.3.2 Cefaleia atribuida a malformacao arteriovenosa
6.3.3 Cefaleia atribuida a fistula arteriovenosa dural
6.3.4 Cefaleia atribuida a angioma cavernoso
6.3.5 Cefaleia atribuida a angiomatose encefalotrigeminal
ou leptomeningea (sindrome de Sturge-Weber)

6.4 Cefaleia atribuida a arterite
6.4.1 Cefaleia atribuida a arterite de células gigantes
(GCA/AT)
6.4.2 Cefaleia atribuida a angeite primaria do sistema ner-
vOso centra
6.4.3 Cefaleia atribuida a angeite secundaria do sistema
nervoso central

6.5 Dor da artéria carétida ou vertebral

6.5.1 Cefaleia ou dor facial ou cervical atribuida a dissecgao
arterial

6.5.2 Cefaleia pés-endarterectomia

6.5.3 Cefaleia da angioplastia carotidea

6.5.4 Cefaleia atribuida a procedimentos endovasculares
intracranianos

6.5.5 Cefaleia da angiografia

6.6 Cefaleia atribuida a trombose venosa cerebral (CVT/TVC)

6.7 Cefaleia atribuida a outra doenga vascular intracraniana

6.7.1 Arteriopatia cerebral autossémica dominante com
enfartes subcorticais e leucoencefalopatia (CADASIL)

6.7.2 Encefalopatia mitocondrial, acidose lactica e epis6-
dios de acidente vascular cerebral (MELAS)

6.7.3 Cefaleia atribuida a angiopatia benigna do sistema
nervoso central

6.7.4 Cefaleia atribuida a apoplexia pituitaria

Comentario geral
Cefaleia primdria, secunddria ou ambas?

Quando uma nova cefaleia ocorre pela primeira vez em
estreita relagdo temporal com uma perturbagao vascular, devera
ser classificada como cefaleia secundaria a essa perturbacdo
vascular. Isto também é verdadeiro se a cefaleia tem as caracte-
risticas de enxaqueca, cefaleia do tipo tensio ou cefaleia em sal-
vas. Quando uma cefaleia primaria pré-existente piora em rela-
¢do temporal com uma perturbacdo vascular, existem duas
possibilidades, e é necessaria ponderagédo. O doente pode ter
apenas o diagndstico da cefaleia primaria pré-existente ou pode
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ter este diagnéstico mais o da cefaleia atribuida a perturbacdo
vascular. Os factores que apoiam o acréscimo do dltimo diag-
néstico sdo: uma relagdo temporal muito estreita com a pertur-
bacao vascular, uma boa evidéncia que a perturbacdo vascular
possa agravar a cefaleia priméria e finalmente a melhoria da
cefaleia apés a fase aguda do perturbagao vascular.

Definitiva, provavel ou crénica?

Um diagnéstico de 6. Cefaleia atribuida a doenga vascular craniana
ou cervical geralmente é considerado definitivo s6 quando a cefa-
leia desaparece ou melhora significativamente dentro de um
periodo de tempo especificado apds o seu inicio ou apds a fase
aguda do perturbac¢do. Quando nao é este o caso, ou a cefaleia
desaparece antes do tempo especificado, devera ser aplicado
o diagnéstico de Cefaleia provavelmente atribuida a doenga vascular.
Quando a cefaleia ndo desaparece nem melhora significativa-
mente apds trés meses, a alternativa é o diagndstico de 8.6 Ce-
faleia cronica pds-doenga vascular que é descrita apenas no apéndi-
ce, ja que tais cefaleias tém sido insuficientemente documen-
tadas, e serdo necessarios mais estudos para se estabelecerem
melhores critérios para uma relagéo causal.

Introducdo

O diagnéstico da cefaleia e o seu determinismo € facil de
encontrar na maioria das alteragdes vasculares descritas adian-
te, porque a cefaleia apresenta-se de um modo agudo, associa-
da a sinais neuroldgicos e também porque regride rapidamente.
A relacdo temporal estreita entre a cefaleia e os sinais neurolé-
gicos é portanto crucial para se estabelecer a relagao casual.

Em muitas dessas doengas, como os acidentes vasculares
isquémicos ou hemorragicos, a cefaleia é obscurecida por sinais
neuroldgicos focais e/ou por alteragdes da consciéncia. Noutras,
como a hemorragia subaracnéidea, a cefaleia costuma ser o sin-
toma mais proeminente. Noutras condi¢cdes que podem causar
tanto cefaleia como acidente vascular cerebral, como as dissec-
¢Oes, as tromboses venosas cerebrais, a artrite de células gigan-
tes e a angeite do sistema nervoso central, a cefaleia é frequen-
temente um sintoma inicial de alerta. E portanto, crucial o reco-
nhecimento da associagéo da cefaleia com tais perturbac¢des no
sentido de diagnosticar correctamente a doenca vascular subja-
cente e iniciar o tratamento apropriado prontamente, prevenin-
do consequéncias neurolégicas potencialmente graves.

Todas estas condi¢des podem ocorrer em doentes com his-
téria prévia de cefaleia priméaria de qualquer tipo. Um indicio
que sugere uma causa vascular subjacente é o inicio, geralmen-
te subito, de uma cefaleia de novo, desconhecida até entdo para
o doente. Sempre que isto ocorra, as causas vasculares deverdo
ser despistadas de imediato.

Para todas as doencas vasculares listadas aqui, os critérios
de diagnéstico deverdo incluir sempre que possivel:

A. Cefaleia com uma ou mais caracteristicas citadas (se alguma

for conhecida) e que preencha os critérios C e D
B. Critérios major de diagnéstico, da doenca vascular
C. Relagao temporal e/ou outra evidéncia de relagao causal com

a doenca vascular
D. Melhoria ou desaparecimento da cefaleia dentro de um

periodo definido de tempo' apds o seu inicio, apdés a doen-

ca vascular ter remitido, ou apds a sua fase aguda.

Nota

1. Para a cefaleia atribuida a algumas doencas vasculares, nao
hé referéncia ao critério D porque ndo ha informagdes sufi-
cientes para se estabelecer qualquer limite de tempo para a
melhoria ou o desaparecimento da cefaleia.
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6.1 Cefaleia atribuida a acidente
vascular cerebral isquémico ou
acidente isquémico transitorio

6.1.1 Cefaleia atribuida a acidente vascular
cerebral isquémico (enfarte cerebral)

Critérios de diagnéstico

A. Qualquer cefaleia aguda, de novo preenchendo o critério C

B. Sinais neuroldgicos e/ou evidéncia por neuro-imagem de um
acidente vascular isquémico recente

C. A cefaleia aparece simultaneamente com ou em relacdo tem-
poral estreita com sinais ou outra evidéncia de um acidente
vascular cerebral isquémico

Comentarios

A cefaleia do acidente vascular cerebral isquémico é acom-
panhada por sinais neuroldgicos focais e/ou alteracdes da cons-
ciéncia, que permitem, em geral a destrinca fécil das cefaleias
primarias. E geralmente de intensidade moderada e sem ca-
racteristicas especificas.

A cefaleia é um sintoma acompanhante do acidente vascular
isquémico em 17 a 34% dos casos, sendo mais frequente nos
acidentes vasculares do territério basilar do que no carotideo.
E de pouco valor prético no estabelecimento do diagnéstico
etiolégico do acidente vascular, excepto pelo facto de que a
cefaleia é raramente associada a enfartes lacunares e extrema-
mente comum nas dissec¢des arteriais.

6.1.2 Cefaleia atribuida a acidente isquémico
transitério (TIA/AIT)

Critérios de diagnéstico

A. Qualquer cefaleia aguda de novo que preencha os critérios C
eD

B. Défice neurolégico focal de origem isquémica com duragéo
inferior a 24 horas

C. A cefaleia aparece simultaneamente com o inicio do défice
focal

D. A cefaleia desaparece em 24 horas

Comentario

Embora seja mais frequente nos AIT do territério basilar do
que nos do territério carétideo, a cefaleia raramente é um sinto-
ma proeminente de um AIT. O diagndstico diferencial entre AIT
com cefaleia e uma crise de enxaqueca com aura pode ser parti-
cularmente dificil. O modo de instalagao é fundamental: o défi-
ce focal é tipicamente stbito num AIT e mais frequentemente
progressivo na enxaqueca com aura. Além disso, os fenémenos
positivos (p.e., escotoma cintilante) sdo muito mais comuns na
aura da enxaqueca do que no AIT, enquanto os sintomas negati-
vos sdo mais frequentes no AIT.

6.2 Cefaleia atribuida a hemorragia
intracraniana nao traumatica

Codificada noutro local

A cefaleia atribuida a hemorragia intra-cerebral e/ou sub-
aracnéidea ou a hematoma intra-cerebral traumatico é codifica-
da como 5.1.1 Cefaleia aguda pds-traumdtica atribuida a lesdo cranioen-
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cefdlica moderada ou severa ou 5.2.1 Cefaleia pds-traumdtica cronica atri-
buida a lesdo cranioencefdlica moderada ou severa.

A cefaleia atribuida a hematoma epidural traumatico é codificada
como 5.5.1 Cefaleia atribuida a hematoma epidural; a cefaleia atribuida
a hematoma subdural traumatico é codificada como 5.5.2 Cefaleia
atribuida a hematoma subdural.

6.2.1 Cefaleia atribuida a hemorragia
intracerebral

Critérios de diagndstico

A. Qualquer cefaleia aguda, de novo preenchendo o critério C

B. Sinais neurolégicos ou evidéncia por neuro-imagem de he-
morragia intracerebral ndo traumatica recente

C. A cefaleia aparece simultaneamente ou em relagao temporal
muito estreita com uma hemorragia intracerebral

Comentarios

Devido ao uso, o termo intracerebral neste contexto inclui intra-
cerebeloso. A cefaleia é mais frequente e mais intensa no acidente
vascular cerebral hemorragico do que no isquémico. Geralmente
é obscurecida por défices focais ou coma, mas pode também ser
o sintoma precoce mais proeminente da hemorragia cerebral, a
qual pode requerer descompressao cirirgica de emergéncia.

A 6.2.1 Cefaleia atribuida a hemorragia intracerebral é mais fre-
quentemente devida a presencga concomitante de sangue no
espaco sub-aracnoideo e a compressao local do que a hiper-
tensdo intracraniana. Pode, ocasionalmente, apresentar-se co-
mo cefaleia explosiva.

6.2.2 Cefaleia atribuida a hemorragia
subaracnéidea (SAH/HSA)

Critérios de diagndstico

A. Cefaleia intensa de inicio stbito preenchendo os critérios C
eD

B. Evidéncia de hemorragia sub-aracnéidea nao traumatica por
neuro-imagem (TC ou RM T2 ou flair) ou no LCR, com ou sem
outros sinais clinicos

C. A cefaleia aparece simultaneamente com a hemorragia

D. A cefaleia desaparece dentro de um més

Comentarios

A hemorragia sub-aracnéidea é, sem divida, a causa mais
comum de cefaleia intensa e incapacitante de inicio stbito (cefa-
leia explosiva) e continua a ser uma condigao grave (50% dos
doentes morrem apds HSA, frequentemente 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 cefaleia da HSA é frequentemente unilateral no seu inicio e
acompanhado por ndusea, vémitos, perturba¢des da consciéncia,
rigidez da nuca e, menos frequentemente, por febre e disrritmia
cardiaca. Contudo, pode ser menos intensa e sem outros sinais
associados. O inicio abrupto é a caracteristica mais tipica. Em
qualquer doente com cefaleia de inicio stbito ou cefaleia explo-
siva a HSA devera ser excluida. O diagnéstico é confirmado por
TC sem contraste ou RM (sequéncias FLAIR) que possuem uma
sensibilidade maior que 90% nas primeiras 24horas. Se o exame
de imagem for negativo, duvidoso ou tecnicamente inadequado,
devera ser feita uma puncao lombar.

A hemorragia sub-aracnéidea é uma emergéncia neurocirdrgica.
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6.3 Cefaleia atribuida a malformacao
vascular nao rota

Classificada noutro local

A cefaleia atribuida a malformagao vascular rota é codificada
como 6.2.1 Cefaleia atribuida a hemorragia intracerebral ou 6.2.2 Cefaleia
atribuida a hemorragia subaracndidea (SAH/HSA).

6.3.1 Cefaleia atribuida a aneurisma sacular

Critérios de diagnéstico

A. Qualquer cefaleia aguda, de novo, incluindo a cefaleia
explosiva e/ou a paralisia dolorosa do terceiro nervo crania-
no, preenchendo os critérios C e D

B. Evidéncia de aneurisma sacular através de neuro-imagem

C. Ha evidéncia de que o aneurisma sacular seja a causa de
cefaleia

D. A cefaleia desaparece em 72 horas

E. Excluidas, através de investigacdo apropriada, a hemorragia
subaracnéidea, a hemorragia intra-cerebral e outras causas
de cefaleia

Comentarios
A cefaleia é relatada por cerca de 18% dos doentes com
aneurisma cerebral n&o roto.

Em geral, ndo apresenta caracteristicas especificas mas a
cefaleia explosiva ocorre antes da confirmagio de uma HSA por
aneurisma em 50% dos doentes. Embora a cefaleia explosiva
possa ocorrer na auséncia de malformagdes vasculares, tais
malformagdes deverdo ser investigadas através de métodos
ndo invasivos apropriados (angio-RM ou angio-TC) e, em casos
duvidosos, por angiografia convencional. Uma variedade cléssi-
ca da “cefaleia sentinela” (sinalizando ruptura eminente ou
aumento progressivo) é uma paralisia aguda do terceiro nervo
craniano com dor retro-orbitéria e dilatacdo pupilar, indicando
um aneurisma de artéria cerebral comunicante posterior ou da
porgao terminal da carétida.

6.3.2 Cefaleia atribuida a malformacao
arteriovenosa (AVM/MAV)

Critérios de diagndstico

A. Qualquer cefaleia aguda, de novo, preenchendo os critérios
CeD

B. Evidéncia através de neuro-imagem de malformacao arterio-
venosa

C. Evidéncia de que a malformac&o arterio-venosa seja a causa
da cefaleia

D. A cefaleia desaparece dentro de 72 horas

E. Excluidas, através de investigacdo apropriada, a hemorragia
sub-aracndidea, a hemorragia intra-cerebral e outras causas
de cefaleia

Comentarios

Tém sido relatados alguns casos realcando a associacdo de
MAV com uma variedade de cefaleias como a cefaleia em sal-
vas, a hemicraniana paroxistica crénica (CPH) e a SUNCT (cefa-
leia de curta duragao, unilateral, neuralgiforme, com hiperémia
conjuntival e lacrimejo), mas tais casos apresentam caracteristi-
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cas atipicas. Nao ha evidéncia de relagao entre as MAV e tais
cefaleias quando elas sao tipicas.

A enxaqueca com aura tem sido descrita numa frequéncia
até 58% das mulheres com MAV. Um forte argumento a favor de
uma relacdo causal € a intensa correlagao entre o lado da cefa-
leia ou da aura e o lado da MAV. Ha portanto uma forte suges-
tdo de que a MAV possa causar crises de enxaqueca com aura
(enxaqueca sintomaética). Apesar disso, em grandes séries de
MAV, a enxaqueca como quadro inicial é rara, sendo menos
comum que a hemorragia, epilepsia ou défices focais.

6.3.3 Cefaleia atribuida a fistula arteriovenosa
dural

Critérios de diagnéstico

A. Qualquer cefaleia aguda, de novo, preenchendo o critério C

B. Evidéncia através de neuro-imagem de fistula arterio-venosa
dural

C. Evidéncia de que a fistula seja a causa da cefaleia

D. Excluidas, através de investigacdo apropriada, a hemorragia
sub-aracnéidea, a hemorragia intra-cerebral e outras causas
de cefaleia

Comentario

Faltam estudos dedicados as cefaleias com fistulas arterio-
venosas durais. Um zumbido pulsatil e doloroso pode ser um
sintoma inicial, assim como a cefaleia com outros sinais de
hipertensdo intracraniana devido a diminuicdo do retorno
venoso e, as vezes, a trombose venosa. As fistulas carotido-
cavernosas podem apresentar-se como oftalmoplegia dolorosa.

6.3.4 Cefaleia atribuida a angioma cavernoso

Codificada noutro local

A cefaleia atribuida a hemorragia cerebral ou a uma convul-
sao secundéaria a angioma cavernoso é codificada como 6.2.1
Cefaleia atribuida a hemorragia intracerebral ou 7.6 Cefaleia atribuida a
crise epiléptica.

Critérios de diagndstico

A. Qualquer cefaleia aguda, de novo, preenchendo o critério C

B. Evidéncia através de neuro-imagem de angioma cavernoso

C. H& evidéncia de que o angioma cavernoso seja a causa da
cefaleia

D. Excluidas, através de investigacdo apropriada, a hemorragia
sub-aracnéidea, a hemorragia intra-cerebral e outras causas
de cefaleia

Comentario

Os angiomas cavernosos sdo cada vez mais reconhecidos
por RM. Nao ha nenhum estudo relevante dirigido a cefaleia
associada a estas malformacdes. A cefaleia é frequentemente
relatada como consequéncia de hemorragia cerebral ou de cri-
ses convulsivas devidas ao angioma cavernoso e deverao ser
codificadas como tal.

Maio de 2005 | N.°1 | Volume 5 | SUPLEMENTO 1



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

Critérios de diagnéstico

A. Qualquer cefaleia aguda, de novo, preenchendo o critério C

B. Angioma facial, crises epilépticas ou evidéncia através de
neuro-imagem de angioma meningeo ipsilateral ao angioma
facial

C. Ha evidéncia de que os angiomas sejam a causa da cefaleia

D. Outras causas de cefaleia excluidas por investigacao apropriada

Comentario

A cefaleia é frequentemente relatada nesta entidade, mas
insuficientemente documentada. Casos isolados sugerem que a
angiomatose encéfalo-trigeminal ou leptomeningea podera ser
a causa de enxaqueca sintomatica, particularmente de crises de
enxaqueca com aura prolongada (possivelmente relacionadas
com oligoemia crénica).

6.4 Cefaleia atribuida a arterite

6.4.1 Cefaleia atribuida a arterite de células
gigantes (GCA/AT)

Termos previamente utilizados
Arterite temporal, doenga de Horton.

Critérios de diagndstico
A. Qualquer cefaleia de novo, persistente, preenchendo os cri-
térios Ce D
B. Pelo menos um dos seguintes:
1. artéria temporal edemaciada e dolorosa, com velocidade de
sedimentacao (VS) e/ou proteina C reactiva (PCR) elevadas
2. biépsia da artéria temporal demonstrando arterite de
células gigantes
C. A cefaleia aparece em relagao temporal estreita com outros
sinais e sintomas de arterite de células gigantes
D. A cefaleia desaparece ou apresenta grande melhoria dentro
de trés dias apds o inicio do tratamento com corticosteréides
em altas doses

Comentarios

De todas as arterites e doencas vasculares do colagénio, a
arterite de células gigantes é a doenca mais claramente associa-
da a cefaleia (o que se deve a inflamac&o das artérias cefalicas,
principalmente os ramos da artéria carétida externa). Os pontos
seguintes devem ser salientados:

- a variabilidade nas caracteristicas da cefaleia e outros sin-
tomas associados de ACG (polimialgia reumatica, claudica-
¢do da mandibula) é tal que qualquer cefaleia recente e
persistente num doente acima de 60 anos devera sugerir
ACG e levar a investigagdo diagnostica apropriada;

- crises recentes e repetidas de amaurose fugaz associadas a
cefaleia sdo muito sugestivas de ACG e necessitam de
investigacdo imediata;

- 0 maior risco é o de amaurose devido a nevrite éptica is-
quémica anterior, que podera ser prevenida pela adminis-
tracao de corticosterdides;

- 0 intervalo de tempo entre a perda visual num olho e no
outro é geralmente inferior a uma semana;
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- existe também o risco de eventos isquémicos cerebrais e
deméncia;

- no exame histo-patolégico, a artéria temporal pode apre-
sentar-se normal em algumas areas (lesdes segmentadas)
indicando a necessidade de cortes seriados;

- 0 duplex-scan da artéria temporal pode visualizar o espes-
samento da parede arterial (como um halo em cortes axiais)
e pode ajudar a escolher o local para realizagdo da bidpsia.

6.4.2 Cefaleia atribuida a angeite primaria do
sistema nervoso central

Termos previamente utilizados
Angeite isolada do SNC, angeite granulomatosa do SNC

Critérios de diagnéstico

A. Qualquer cefaleia de novo e persistente preenchendo os cri-
tériosDe E

B. Sinais encefélicos de qualquer tipo (acidente vascular cere-
bral, crises epilépticas, perturbacdes cognitivas ou da cons-
ciéncia)

C. Angeite do SNC comprovada por bidpsia cerebral ou me-
ningea, ou suspeitada em sinais angiograficos, na auséncia
de arterite sistémica

D. A cefaleia aparece em estreita relagdo temporal com os si-
nais encefalicos

E. A cefaleia desaparece dentro de um més apés o inicio de tra-
tamento com corticosterdides e/ou imunossupressores

Comentarios

A cefaleia é o sintoma dominante na angeite do SNC (prima-
ria ou secundaéria).

Esta presente em 50 a 80% dos casos, conforme o método
diagndstico utilizado, respectivamente angiografia e histologia.
Ainda assim, ndo tem caracteristicas especificas e tem pouca uti-
lidade diagndstica, até que outros sinais se evidenciem, como
défices focais, crises epilépticas, perturbacées da consciéncia
ou cognitivas. No entanto, a auséncia simultinea de cefaleia e
pleocitose do liquor torna o diagndstico de angeite do SNC
improvavel.

A patogénese da cefaleia é multifactorial: inflamacao, aci-
dente vascular cerebral (isquémico ou hemorragico), aumento
da presséao intracraniana e/ou HSA.

O efeito do tratamento é bem menos dramatico do que na
6.4.1 Cefaleia atribuida a arterite de células gigantes (GCA/AT). A angei-
te priméaria do SNC comprovada histologicamente é uma condi-
¢do grave e frequentemente letal.

6.4.3 Cefaleia atribuida a angeite secundaria
do sistema nervoso central

Critérios de diagnéstico

A. Qualquer cefaleia de novo e persistente preenchendo os cri-
térios D e E

B. Sinais encefélicos de qualquer tipo (acidente vascular cerebral,
crises epilépticas, perturbagdes cognitivas ou da consciéncia)

C. Evidéncia de arterite sistémica

D. A cefaleia aparece em relagdo temporal estreita com os si-
nais encefalicos

E. A cefaleia melhora dentro de um més apds o inicio de trata-
mento com corticosteréides e/ou imunossupressores
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Comentarios

A cefaleia é o sintoma dominante na angeite do SNC (prima-
ria ou secundaria).

Esta presente em 50 a 80% dos casos, conforme o método
diagnéstico utilizado, respectivamente angiografia e histologia.
Ainda assim, ndo tem caracteristicas especificas, sendo de pouco
valor diagnéstico, ate que se apresentem outros sinais como
défices focais, crises epilépticas, perturbagdes da consciéncia ou
cognitivas. A auséncia concomitante de cefaleia e pleocitose do
liquor torna o diagndstico de angeite do SNC pouco provavel.

Existem duas dificuldades: 1) diagnosticar angeite do SNC
num doente que apresenta uma ou mais condi¢des que podem
causar angeite; 2) identificar a condigao subjacente (inflamato-
ria, infecciosa, neoplasica, téxica) num doente que se apresen-
te com angeite do SNC.

A patogénese da cefaleia é multifactorial: inflamacao, aci-
dente vascular cerebral (isquémico ou hemorragico), aumento
da presséao intracraniana e/ou hemorragia sub-aracnéidea.

6.5 Dor da artéria carotida
ou vertebral

6.5.1 Cefaleia ou dor facial ou cervical
atribuida a disseccdo arterial

Critérios de diagnéstico

A. Qualquer cefaleia, dor facial ou dor cervical de novo, de ini-
cio agudo, com ou sem outros sintomas ou sinais neuroldgi-
cos que preenchem os critérios C e D

B. Disseccao demonstrado por investigacdo vascular e/ou
neuro-imagem apropriada

C. A dor aparece em relagao temporal estreita e no mesmo lado
da disseccao

D. A dor desaparece dentro de um més

Comentarios

A cefaleia com ou sem dor cervical pode ser a tinica mani-
festagdo da dissecgdo arterial cervical. Este é, sem duavida, o
sintoma mais frequente (55 a 100% dos casos) e é também o sin-
toma inaugural mais comum (33 a 86% dos casos).

A cefaleia e as dores facial e cervical sdo geralmente unila-
terais (ipsilateral a dissec¢éo), intensa e persistente (em média
quatro dias). Nao ha, contudo, padrido especifico e pode, mui-
tas vezes, ser bastante enganosa, simulando outras cefaleias
como enxaqueca, cefaleia em salvas, cefaleia explosiva primaéria
e HSA (particularmente porque a disseccdo arterial vertebral
pode apresentar-se com HSA). Sao frequentes sinais associados
como os de isquemia retiniana ou cerebral e sinais focais. Uma
sindrome de Horner dolorosa ou um zumbido doloroso, de ini-
cio stbito, sdo altamente sugestivos de disseccado carotidea.

A cefaleia geralmente precede o inicio dos sinais de isque-
mia e, portanto requer diagndstico e tratamento precoces. O
diagnéstico é baseado no duplex scan, RM, angioRM, e/ou TC
helicoidal, e em casos duvidosos, na angiografia convencional.

Vérios destes métodos diagndsticos podem ser necessarios,
uma vez que qualquer deles pode ser normal. Nao ha estudos
randomizados sobre o tratamento, mas ha um consenso a favor
da utilizacdo da heparina seguida de varfarina por trés a seis
meses, de acordo com o nivel de recuperacao arterial.
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6.5.2 Cefaleia pés-endarterectomia

Critérios de diagndstico
A. Cefaleia aguda com um dos seguintes grupos de caracteristi-
cas e preenchendo os critérios C e D:
1. dor ligeira e difusa
2. dor unilateral semelhante a cefaleia em salvas, ocorrendo
uma ou duas vezes ao dia, na forma de crises com duracdo
de duas a trés horas
3. Idor unilateral pulsatil de forte intensidade
B. Foi realizada endarterectomia carotidea
C. A cefaleia aparece dentro de uma semana apds a cirurgia, na
auséncia de disseccao
D. A cefaleia desaparece dentro de um més apds a cirurgia

Comentario

Trés sub-tipos de cefaleia foram descritas apds a endarte-
rectomia. A mais frequente (até 60% dos casos) é uma cefaleia
difusa, ligeira e isolada, que ocorre nos primeiros dias apds a
cirurgia. E uma situacido benigna e auto-limitada. O segundo
tipo (até 38% dos casos) é uma cefaleia unilateral, semelhante a
cefaleia em salvas, com duracdo de duas a trés horas, ocorren-
do uma ou duas vezes ao dia, desaparecendo em cerca de duas
semanas. O terceiro tipo faz parte da rara sindrome de hiper-
perfusdo, com uma dor unilateral pulsétil e de forte intensida-
de, ocorrendo apés um intervalo de trés dias apds a cirurgia.
Frequentemente precede o aumento da pressao arterial e o ini-
cio de crises epilépticas ou défices neurolégicos por volta do
sétimo dia. Requer um tratamento urgente, uma vez que os sin-
tomas podem ser prendncio de uma hemorragia cerebral.

6.5.3 Cefaleia da angioplastia carotidea

Critérios de diagnéstico

A. Qualquer cefaleia aguda, de novo, preenchendo os critérios
CeD

B. Foi realizada uma angioplastia extra ou intracraniana

C. A cefaleia aparece durante a angioplastia ou dentro de uma
semana da sua realizacdo, na auséncia de dissecgao

D. A cefaleia desaparece dentro de um més

Comentarios

Actualmente estao sendo realizados estudos randomizados
comparando a angioplastia percutanea transluminal (PTA) e
stenting versus a cirurgia. Os dados sobre as cefaleias ainda sdo
escassos, nao sendo as cefaleias mencionadas em grandes
séries de PTA carotidea. Numa pequena série de 53 doentes, a
dor cervical ocorreu em 51% e a cefaleia em 33%, durante a insu-
flagdo do balédo, desaparecendo dentro de segundos apds o
esvaziamento do mesmo.

A cefaleia fazendo parte de uma sindrome de hiper-perfusao
(ver 6.5.2 Cefaleia pds-endarterectomia) tem sido descrita apés PTA
de carétida.

6.5.4 Cefaleia atribuida a procedimentos
endovasculares intracranianos

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia unilateral localizada de forte intensidade e de inicio
sibito e preenchendo os critérios C e D

B. Foi realizada uma angioplastia ou embolizac¢do intracraniana
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C. A cefaleia aparece alguns segundos apds o procedimento
D. A cefaleia desaparece dentro de 24 horas apés o término do
procedimento

Comentario

Um sub-tipo muito especifico de cefaleia tem sido relatada
apés a insuflacdo do baldo ou embolizacdo de uma MAV ou
aneurisma. E uma dor de forte intensidade e de inicio stibito
localizada em éareas especificas de acordo com a artéria envol-
vida, ocorrendo dentro de segundos apds o procedimento e
desaparecendo rapidamente.

6.5.5 Cefaleia da angiografia

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia aguda com um dos seguintes grupos de caracteristi-
cas e preenchendo os critérios C e D:
1. cefaleia muito forte, difusa ou em queimadura
2. cefaleia, com as caracteristicas clinicas da enxaqueca, num

doente com enxaqueca prévia

B. Realizagdo de uma angiografia intra-arterial carotidea ou ver-
tebral

C. A cefaleia desenvolve-se durante uma angiografia

D. A cefaleia desaparece em 72 horas

Comentario

A injecgdo de contraste intra-carotideo ou intra-vertebral
desencadeia uma cefaleia difusa e muito forte, com sensagao de
queimadura que resolve espontaneamente. A injeccdo pode tam-
bém desencadear uma crise de enxaqueca num individuo com
enxaqueca prévia. Devera entao ser classificada como 1. Enxaqueca
(como sub-tipo apropriado) e 6.5.5 Cefaleia da angiografia.

6.6 Cefaleia atribuida a trombose
venosa cerebral (CVT/TVC)

Critérios de diagndstico

A. Qualquer cefaleia de novo com ou sem sinais neurolégicos,
preenchendo os critérios C e D

B. Evidéncia através de neuro-imagem de trombose venosa
cerebral

C. A cefaleia (e os sinais neuroldgicos, se presentes) desenvol-
vem-se em relacdo temporal estreita com a CVT

D. A cefaleia desaparece dentro de um més apds tratamento
apropriado

Comentarios

A cefaleia é, sem divida, o sintoma mais frequente de CVT
(presente em 80 a 90% dos casos) e é também o sintoma inau-
gural mais frequente. Nao apresenta caracteristicas especificas.
Mais frequentemente é difusa, progressiva, de forte intensida-
de e associada a outros sinais de hipertensio intracraniana.
Pode ser também unilateral e subita, as vezes confundindo-se
e assemelhando-se a enxaqueca, a cefaleia explosiva, a hipo-
tensdo do liquor ou a HSA (da qual pode ser também a causa).
A cefaleia pode ser a Gnica manifestacdo de CVT mas em mais
de 90% dos casos associa-se a sinais focais (défices neuroldgi-
cos ou crises epilépticas) e/ou sinais de hipertensao intracra-
niana, encefalopatia sub-aguda ou sindrome do seio cavernoso.
Dada a auséncia de caracteristicas especificas, qualquer cefa-
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leia recente e persistente deve levantar suspeita, especialmen-
te se houver uma situagdo pré-trombética subjacente. O diag-
nostico é baseado em neuro-imagem (RM mais angio-RM, TC
mais angio-TC, ou angiografia digital intra-arterial em casos
duvidosos). O tratamento devera ser iniciado o mais rapida-
mente possivel, incluindo tratamento sintomatico, heparina
seguida de anticoagulante oral no minimo por seis meses e
quando indicado o tratamento da causa subjacente.

6.7 Cefaleia atribuida a outra doenca
vascular intracraniana

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

Critérios de diagnéstico

A. Crises de enxaqueca com aura com ou sem outros sinais neu-
rolégicos

B. Alteracdes tipicas da substéncia branca na RM (T2WI)

C. Confirmagao diagnostica com biépsia de pele ou testes ge-
néticos (mutagdes Notch 3)

Comentario

A CADASIL é uma doenca arterial de pequenos vasos cere-
brais, autossémica dominante (com alguns casos esporadicos)
recentemente identificada, caracterizada clinicamente por
pequenos enfartes recorrentes, deméncia sub-cortical, pertur-
bacao de humor e enxaqueca com aura.

A enxaqueca com aura esta presente num terco dos casos,
sendo nestes geralmente o primeiro sintoma da doenca; apare-
ce em média aos 30 anos, cerca de 15 anos antes dos acidentes
vasculares cerebrais isquémicos e 20 a 30 anos antes do ébito.
As crises sdo tipicamente como as da 1.2 Enxaqueca com aura com
excepcao de uma frequéncia anormal de auras prolongadas.

A RM é sempre anormal com altera¢des evidentes da substan-
cia branca nas sequéncias ponderadas em T2. A doenga envolve
as células musculares lisas da tiinica média das pequenas artérias
devido a mutagdo no gene Notch 3. O diagndstico é feito através
de biopsia de pele com imuno-fixagao de anticorpos anti-Notch 3.

A CADASIL é um excelente modelo para estudar a fisio-pato-
logia da enxaqueca com aura e a sua relacdo com os acidentes
vasculares isquémicos.

6.7.2 Encefalopatia mitocondrial, acidose
lactica e episddios de acidente vascular
cerebral (MELAS)

Critérios de diagndstico

A. Crises de enxaqueca com ou sem aura

B. Episédios semelhantes a acidentes vasculares cerebrais e
crises epilépticas

C. Alteracao genética (mutacdo pontual na posicao 3243 do
gene codificador do tRNA Leu do DNA mitocondrial ou outra
mutagao pontual do DNA de MELAS)

Comentarios

As crises de enxaqueca sdo frequentes na MELAS o que
levou a hipétese de que as mutacdes mitocondriais poderiam
ter um papel na enxaqueca com aura, mas a mutagao 3243 nao
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foi detectada em dois grupos de doentes com enxaqueca com
aura. Outras mutagdes ainda nao detectadas podem ter um
papel importante tanto na enxaqueca como nos acidentes vas-
culares cerebrais isquémicos, ja que as crises de enxaqueca,
principalmente com aura, ocorrem também em outras doencas
mitocondriais.

6.7.3 Cefaleia atribuida a angiopatia benigna
do sistema nervoso central

Critérios de diagnéstico
A. Cefaleia difusa, muito forte, de inicio subito ou progressivo
com ou sem défices neuroldgicos focais e/ou crises epilépti-
cas preenchendo os critérios C e D
B. Aspecto “em rosario” na angiografia sendo a hemorragia sub-
aracnoideia eliminada por uma investigagao apropriada.
C. Uma ou ambas das seguintes condi¢des:
1. a cefaleia desenvolve-se simultaneamente com défices
neuroldgicos e/ou crises epilépticas
2. a cefaleia conduz a angiografia e a descoberta do aspecto
em “roséario”
D. A cefaleia (e os défices neuroldgicos, se presentes) desapa-
recem espontaneamente dentro de dois meses

Comentarios

Esta é uma entidade pouco compreendida, caracterizada cli-
nicamente por uma cefaleia difusa, de forte intensidade e com
véarios modos de inicio: pode ser stbito simulando a HSA, ou
rapidamente progressivo ao longo de horas ou mais lentamen-
te, ao longo de dias. E uma das causas identificadas de cefaleia
explosiva. Pode ser o tnico sintoma desta entidade mas geral-
mente acompanha-se de défices neuroldgicos flutuantes e por
vezes de crises epilépticas. A angiografia é, por definicao, anor-
mal, com constri¢ao e dilatagdo segmentares.

Tém sido identificados um certo nimero de causas: a melhor
definida é a angiopatia pds-parto, relacionada, em alguns casos,
ao uso de bromocriptina. A doencga é auto-limitada a 1-2 meses
sem tratamento e com desaparecimento das alteragdes arteriais,
mas dada a dificuldade no diagnéstico diferencial com a angei-
te primaria do SNC, sdo por vezes utilizados os corticosterdides.

6.7.4 Cefaleia atribuida apoplexia pituitaria

Critérios de diagndstico

A. Cefaleia de muito forte, aguda, retro-orbitaria, frontal ou difu-
sa e acompanhada por pelo menos um dos seguintes e preen-
chendo critérios C e D:
1. ndusea ou vémitos
2. febre
3. diminuicdo do nivel de consciéncia
4. hipopituitarismo
5. hipotensao

6. oftalmoplegia ou acuidade visual diminuida

B. Evidéncia através de neuro-imagem de enfarte agudo he-
morragico da hipdfise

C. A cefaleia aparece simultaneamente com enfarte agudo he-
morragico da hipéfise

D. A cefaleia e os outros sintomas e/ou sinais desaparecem
dentro de um més
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Comentario

Esta sindrome clinica rara é uma situagao aguda e grave, ca-
racterizada por enfarte hemorrégico espontaneo da hipéfise. E
uma das causas da cefaleia explosiva. A ressonéncia magnética
€ mais sensivel que a TC para detectar a patologia intra-selar.
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7. Cefaleia atribuida a perturbacao
intracraniana ndo vascular

7.1 Cefaleia atribuida a hipertensao do liquor
7.1.1 Cefaleia atribuida a hipertensao intracraniana idiopati-
ca (ITH/HICI)
7.1.2 Cefaleia atribuida a hipertensao intracraniana secun-
daria a causa metabdlica, téxica ou hormonal
7.1.3 Cefaleia atribuida a hipertensdo intracraniana secun-
déria a hidrocefalia

7.2 Cefaleia atribuida a hipotenséo do liquor
7.2.1 Cefaleia pés-puncéo dural
7.2.2 Cefaleia por fistula de liquor
7.2.3 Cefaleia atribuida a hipotensio espontéanea (ou idio-
patica) do liquor

7.3 Cefaleia atribuida a doenca inflamatéria ndo infecciosa
7.3.1 Cefaleia atribuida a neurossarcoidose
7.3.2 Cefaleia atribuida a meningite asséptica (nao infecciosa)
7.3.3 Cefaleia atribuida a outra doenga inflamatéria nao in-
fecciosa
7.3.4 Cefaleia atribuida a hipofisite linfocitaria

7.4 Cefaleia atribuida a neoplasia intracraniana
7.4.1 Cefaleia atribuida a hipertensdo intracraniana ou hi-
drocefalia causada por neoplasia
7.4.2 Cefaleia atribuida directamente a neoplasia
7.4.3 Cefaleia atribuida a meningite carcinomatosa
7.4.4 Cefaleia atribuida a hiper ou hipossecrecao hipotala-
mica ou hipofisaria

7.5 Cefaleia atribuida a injeccao intratecal

7.6 Cefaleia atribuida a crise epiléptica
7.6.1 Hemicrania epiléptica
7.6.2 Cefaleia pos-crise epiléptica

7.7 Cefaleia atribuida a malformagao de Chiari tipo I (ACM/MC1)

7.8 Sindrome de cefaleia e défices neuroldgicos transitérios com
linfocitose do liquor (HaNDL)

7.9 Cefaleia atribuida a outra perturbacao intracraniana nao
vascular

Comentdrios gerais
Cefaleia primdria, secunddria ou ambas?

Quando uma nova cefaleia ocorre pela primeira vez em estrei-
ta relagdo temporal com uma doenca intracraniana ndo vascular,
ela é classificada como cefaleia secundaria atribuida a essa doen-
¢ca intracraniana. Isto também é verdadeiro se a cefaleia tiver as
caracteristicas de uma enxaqueca, cefaleia tipo tensao ou cefaleia
em salvas. Quando uma cefaleia primaria pré-existente se agrava
em estreita relacdo temporal com uma doenca intracraniana, exis-
tem duas possibilidades e é necesséario ponderar. O doente pode
receber somente o diagndstico da cefaleia primaria pré-existente
ou pode receber esse diagndstico mais o da cefaleia atribuida a
doenca intracraniana. Os factores que apoiam o acréscimo do ulti-
mo diagndstico sdo: uma relagdo temporal muito estreita com a
doenca intracraniana, agravamento marcado da cefaleia pré-exis-
tente, evidéncia clara de que a doenca intracraniana pode agravar
a cefaleia priméria; e finalmente, a melhoria ou o desaparecimen-
to da cefaleia apds a resolugao da doenga intracraniana.
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Definitiva, provavel ou crénica?

O diagnéstico de Cefaleia atribuida a doenga intracraniana ndo vas-
cular geralmente torna-se definitivo apenas quando a cefaleia
desaparece ou melhora significativamente apds o tratamento
eficaz ou a remissdo espontdnea da doenca causal. Se essa
doenca intracraniana ndo pode ser tratada eficazmente, nao
remite espontaneamente ou quando ndo houve tempo sufi-
ciente para que isso tenha ocorrido, geralmente é atribuido um
diagnéstico de Cefaleia provavelmente atribuida a doenga intracraniana
ndo vascular.

Em alternativa quando a doenca causadora da cefaleia é
eficazmente tratada ou remite espontaneamente, mas a cefaleia
nao desaparece nem melhora acentuadamente apds trés meses,
o diagnéstico € o de uma A7.10 Cefaleia cronica pds-doenga intra-
craniana. Este diagnéstico estéd descrito apenas no apéndice, uma
vez que tais cefaleias ndo tém sido suficientemente documenta-
das e é necessario realizar estudos para que melhores critérios
para a relagéo causal sejam estabelecidos.

Introducao

Neste capitulo estdo incluidas as cefaleias atribuidas a alte-
ragdes da pressdo intracraniana. Tanto o aumento quanto a redu-
¢do da pressao do liquor podem levar ao aparecimento de cefa-
leias. Outras causas de cefaleias aqui definidas sdo as doencas
inflamatérias ndo infecciosas, as neoplasias intracranianas, as
crises epilépticas e situagdes raras como as malformagdes de
Chiari tipo I, as injec¢des intra-tecais e outras doengas intracra-
nianas nao vasculares.

Em comparagdo com as cefaleias primérias, existem poucos
estudos epidemioldgicos sobre este tipo de cefaleias. Do mes-
mo modo praticamente ndo existem ensaios terapéuticos con-
trolados.

As cefaleias que persistem por mais de um més apds o trata-
mento bem sucedido ou a resolucéo esponténea da leszo intra-
craniana tém geralmente outros mecanismos na sua génese. As
cefaleias crénicas que persistem mais de 3 meses apds terapéu-
tica ou remissao das doencas intracranianas estao definidas no
apéndice para fins de investigacao. Estas cefaleias existem, mas
tém sido pouco estudadas, e a sua inclusdo no apéndice tem a
intengdo de estimular a investigagao futura sobre elas e seus me-
canismos.

7.1 Cefaleia atribuida a hipertensao
do liguor

Codificada noutro local
7.4.1 Cefaleia atribuida a hipertensdo intracraniana ou hidrocefalia cau-
sada por neoplasia.

7.1.1 Cefaleia atribuida a hipertensao
intracraniana idiopatica (1IH/HICI)

Termos previamente utilizados
Hipertensdo intracraniana benigna (HIB), pseudotumor
cerebri, hidropsia meningea, meningite serosa.

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia progressiva com pelo menos uma das seguintes
caracteristicas e preenchendo os critérios C e D:
1. ocorre diariamente
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2. dor difusa e/ou constante (nao pulsatil)
3. agravada pela tosse ou esforco
B. Hipertensao intracraniana preenchendo os seguintes critérios:
1. doente vigil com exame neurolégico normal ou apresen-
tando qualquer uma das seguintes alteragoes
a) edema da papila
b) aumento da mancha cega
c) defeito de campo visual (progressivo se nao tratado)
d) parésia do VI nervo craniano
2. aumento da pressao do liquor (superior a 200 mm de agua
em nao obesos e superior a 250 mm de dgua em obesos)
medida por puncdo lombar em dectbito ou por monitori-
zagao da presséo epidural ou intra-ventricular
3. exame citoquimico do liquor normal (a diminuicdo de pro-
teinas é aceitavel)
4. afastada a possibilidade de doencas intracranianas (incluin-
do trombose venosa) através de investigagdes apropriadas
5. inexisténcia de causas metabdlicas, téxicas ou hormonais
para a hipertensao intracraniana
C. A cefaleia desenvolve-se em estreita relagdo temporal com o
aumento da pressao intracraniana
D. A cefaleia melhora apés a extrac¢do de liquor, em quantidade
suficiente para reduzir a pressao para 120 a 170 mm de agua,
e desaparece até 72 horas apds normalizacdo mantida da
pressao intracraniana

Comentarios

A 1IH ocorre mais frequentemente em mulheres jovens e
obesas.

Embora a maioria dos doentes com IIH tenha edema de papi-
la, pode existir IIH sem papiledema. Outros sintomas ou sinais
de IIH incluem ruidos intracranianos, acufenos, obscurecimento
visual transitério e diplopia.

7.1.2 Cefaleia atribuida a hipertensao
intracraniana secunddria a causa
metabdlica, toxica ou hormonal

Codificada noutro local

A cefaleia atribuida a hipertensdo intracraniana devida a
traumatismo craniano, doenca vascular ou infecgdo intracra-
niana é codificada consoante qual dessas situagdes esta pre-
sente. A cefaleia atribuida a hipertensao intracraniana ocorren-
do como efeito secundario de medicacado esta codificada como
8.3 Cefaleia como efeito adverso atribuido a medicagdo crénica.

Critérios de diagndstico
A. Cefaleia com pelo menos uma das seguintes caracteristicas e
preenchendo os critérios C e D:
1. ocorre diariamente
2. dor difusa e/ou constante (nao pulsatil)
3. agravada pela tosse ou esforgo
B. Hipertensao intracraniana preenchendo os seguintes crité-
rios:
1. doente vigil com exame neuroldgico normal ou apresen-
tando qualquer das seguintes alteracoes:
a) edema da papila
b) aumento da mancha cega
¢) defeito de campo visual (progressivo se néo tratado)
d) parésia do VI nervo craniano
2. aumento da pressao do liquor (superior a 200 mm de agua
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em nao obesos, superior a 250 mm de dgua em obesos),
medida por puncao lombar em dectbito ou por monitori-
zacdo da pressao epidural ou intra-ventricular

3. exame citoquimico do liquor normal (a diminuigao de pro-
tefnas é aceitavel)

4. afastada a possibilidade de doencas intracranianas (in-
cluindo trombose venosa) através de investigagdes apro-
priadas

C. A cefaleia aparece apds semanas ou meses da presenca de
uma alteragdo enddcrina, hipervitaminose A ou ingestao de
substéncias (outras que ndo medicamentos) que podem ele-
var a pressao do liquor

D. A cefaleia desaparece dentro de trés meses apds a remocao
da causa

Comentario
A hidrocefalia de pressido normal ndo causa cefaleias

7.1.3 Cefaleia atribuida a hipertensao
intracraniana secundaria a hidrocefalia

Critérios de diagnéstico
A. Cefaleia com pelo menos duas das seguintes caracteristicas
e preenchendo os critérios C e D:
1. dor difusa
. mais intensa ao acordar
. agrava com as manobras do tipo Valsalva
. acompanhada de vémitos
. associada a edema da papila, parésia do sexto nervo cra-
niano, alteracao do nivel de consciéncia, instabilidade da
marcha e/ou aumento do perimetro cefalico (em criancas
com <5 anos)
B. Hidrocefalia com pressao elevada preenchendo os seguintes
critérios:
1. alargamento dos ventriculos nos exames de neuro-ima-
gem
2. aumento da pressao do liquor maior que 200 mm de agua
em nao obesos ou maior que 250 mm de dgua em obesos
3. excluidas outras doencgas intracranianas que causem
aumento da pressao do liquor
C. A cefaleia desenvolve-se em estreita relacdo temporal com o
aumento da pressao do liquor
D. A cefaleia desaparece dentro de 72 horas apds a normaliza-
¢ao da pressao do liquor

VB W N

7.2 Cefaleia atribuida a hipotensao
do liguor

7.2.1 Cefaleia pés-puncao dural

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia que agrava até 15 minutos apés o individuo sentar-
se ou ficar de pé e que melhora até 15 minutos apés se dei-
tar, com pelo menos uma das seguintes caracteristicas e
preenchendo os critérios C e D:
1. rigidez da nuca

. acufenos

. hipoacisia

. fotofobia

. nduseas
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B. Apos realizacao de uma puncao dural
C. A cefaleia aparece até 5 dias apds a pungao dural
D. A cefaleia desaparece' num dos seguintes casos:
1. espontaneamente dentro de uma semana
2. até 48 horas, apds tratamento eficaz da fistula de liquor
(usualmente através de tamponamento sanguineo epidural)

Nota
1. Isso acontece em 95% dos casos. Quando a cefaleia persiste
a relacdo causal com a puncao dural é posta em divida

7.2.2 Cefaleia por fistula de liquor

Critérios de diagndstico
A. Cefaleia que agrava até 15 minutos apés o individuo sentar-
se ou ficar de pé e que melhora até 15 minutos apds se dei-
tar, com pelo menos uma das seguintes caracteristicas e
preenchendo os critérios C e D:
rigidez da nuca
acufenos

fotofobia
nauseas
B. Um procedimento ou traumatismo identificado causou uma
fistula persistente de LCR com pelo menos um dos seguin-
tes:

1.
2.
3. hipoaciusia
4.
5.

1. evidéncia de hipotensao de liquor na ressonancia magné-
tica (por exemplo hipersinal paquimeningeo apés contras-
te)

2. evidéncia de fistula de LCR por mielografia convencional,
mieloTC ou cisternografia

3. pressao de abertura do liquor <60 mm de dgua na posicao
sentada

C. A cefaleia aparece em estreita relagdo temporal com a fistu-
la de LCR

D. A cefaleia desaparece dentro de sete dias apds o encerra-
mento da fistula de liquor

7.2.3 Cefaleia atribuida a hipotensao
espontanea (ou idiopatica) de liquor

Termos previamente utilizados

Hipotensao intracraniana espontanea, hipotensao intracra-
niana primaria, cefaleia por baixo volume de liquor, cefaleia
hipoliquorreica.

Critérios de diagnéstico
A. Cefaleia difusa e/ou tipo peso ou moinha que agrava até 15
minutos apds o individuo sentar-se ou levantar-se, com pelo
menos uma das seguintes caracteristicas e preenchendo o
critério D:
1. rigidez da nuca
2. acufenos
3. hipoacusia
4. fotofobia
5. nauseas
B. Pelo menos um dos seguintes:
1. evidéncia de hipotensao de liquor na ressonancia magné-
tica (hipersinal paquimeningeo apds contraste)
2. evidéncia de fistula de liquor na mielografia convencional,
mieloTC ou cisternografia
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3. pressao de abertura de liquor <60 mm de dgua na posigao
sentada
C. Sem antecedentes de puncéo dural ou de outra causa de fis-
tula de LCR
D. A cefaleia desaparece dentro de 72 horas apds tampona-
mento sanguineo epidural

Comentarios

O distirbio subjacente pode ser uma redugao do volume de
liquor. Frequentemente obtém-se uma histéria de aumento trivial
de pressédo intracraniana (por exemplo; na tosse vigorosa). Nou-
tros casos ocorreu uma queda subita da pressao atmosférica.

Uma cefaleia postural parecida com aquela da hipotensao
do liquor tem sido relatada apds o coito. Essa cefaleia devera
ser classificada neste capitulo, porque decorre de uma fistula
do liquor.

Muitos doentes com cefaleia por hipotensédo espontanea de
liquor respondem ao tamponamento sanguineo epidural, a
infusdo salina epidural ou a terapéuticas farmacolégicas tais
como a cafeina por via intravenosa ou os analgésicos conven-
cionais. Alguns doentes tém resolugédo espontédnea da cefaleia,
enquanto outros tém uma recaida apds um tratamento inicial
bem sucedido. Tém sido descritos casos de herniagdo do saco
dural, particularmente na regido torécica, tratados cirdrgicamen-
te com sucesso.

A puncdo dural deve ser evitada em doentes com sinais
positivos na RM tais como hipersinal meningeo apds adminis-
tragao de contraste.

7.3 Cefaleia atribuida a doenca
inflamatoéria nao infecciosa

7.3.1 Cefaleia atribuida a neurossarcoidose

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia sem caracteristicas tipicas conhecidas, preenchen-
do os critérios C e D

B. Evidéncia da existéncia de neuro-sarcoidose'

C. A cefaleia desenvolve-se em relacdo temporal com a neuro-
sarcoidose

D. A cefaleia desaparece dentro de trés meses apds tratamento
bem sucedido da neuro-sarcoidose

Nota

1. A evidéncia da existéncia de neuro-sarcoidose inclui as le-
sdes dos nervos cranianos, as lesdes expansivas intracrania-
nas na RM, a meningite asséptica e/ou as lesdes focais infla-
matorias peri-ventriculares e as lesdes com efeito de massa
com captacdo homogénea do produto de contraste e que se
confirmam por bidpsia serem granulomas nao caseosos.

7.3.2 Cefaleia atribuida a meningite asséptica
(ndo infecciosa)

Critérios de diagndstico

A. Cefaleia difusa preenchendo o critério D

B. O exame do liquor revela pleocitose linfocitéria, ligeiro au-
mento de proteinas e glicose normal, na auséncia de agentes
infecciosos

C. Utilizacdo de um dos seguintes: ibuprofeno, imunoglobuli-
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nas, penicilina, trimetoprim, injec¢des ou insuflagdes intra-
tecais

D. A cefaleia desaparece dentro de trés meses apds a suspen-
sdo da substéncia causadora

7.3.3 Cefaleia atribuida a outra doenca infla-
matéria nao infecciosa

Critérios de diagndstico

A. Cefaleia sem caracteristicas tipicas conhecidas, preenchen-
do critérios Ce D

B. Evidéncia da presenca de uma das doencas inflamatérias
que reconhecidamente se associam a cefaleias'

C. A cefaleia aparece em estreita relacdo temporal com a doen-
ca inflamatéria

D. A cefaleia desaparece até trés meses apds o tratamento bem
sucedido da doenca inflamatéria

Nota

1. A cefaleia pode estar associada a encefalomielite aguda des-
mielinizante, ldpus eritematoso sistémico, sindrome de
Behget, sindrome do anticorpo antifosfolipido, sindrome de
Vogt-Koyanagi-Harada, mas habitualmente ndo é um sinto-
ma inaugural ou predominante.

7.3.4 Cefaleia atribuida a hipofisite linfocitaria

Critérios de diagnéstico
A. Cefaleia sem caracteristicas tipicas conhecidas, preenchen-
do o critério C
B. Hipopituitarismo preenchendo os seguintes critérios:
1. a RM demonstra aumento simétrico da hipéfise com capta-
¢ao homogénea do produto de contraste
2. confirmagao por bidpsia da existéncia de hipofisite linfoci-
taria
C. A cefaleia aparece em estreita relagdo temporal com o hipo-
pituitarismo

Comentarios

A hipofisite linfocitéria é frequentemente acompanhada por
hiperprolactinemia (50% dos casos) ou por auto-anticorpos con-
tra a proteina citosélica hipofisaria (20%).

Esta perturbacdo desenvolve-se tipicamente no final da gravi-
dez ou durante o puerpério, mas também pode ocorrer em
homens.

7.4 Cefaleia atribuida a neoplasia
intracraniana

7.4.1 Cefaleia atribuida a hipertensao
intracraniana ou hidrocefalia causada
por neoplasia

Critérios de diagndstico
A. Cefaleia difusa, ndo pulsatil, com pelo menos uma das
seguintes caracteristicas e preenchendo os critérios C e D:
1. associada a nauseas e/ou vémitos
2. agravada por actividade fisica e/ou por manobras que
reconhecidamente aumentam a pressao intracraniana (tais
como as manobras de Valsava, tossir ou espirrar)
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3. ocorrendo em episddios tipo crises'

B. Tumor intracraniano com efeito de massa, demonstrado por
TC ou RM e causando hidrocefalia®

C. A cefaleia aparece e/ou agrava em estreita relacdo temporal
com a hidrocefalia

D. A cefaleia melhora dentro de sete dias apds a resseccao
cirtrgica ou a redugdo do volume do tumor

Notas

1. O inicio da cefaleia pode ser subito (cefaleia explosiva) e,
nesses casos, associado a perda de consciéncia.

2. Por exemplo, quisto coléide do Il ventriculo.

7.4.2 Cefaleia atribuida directamente
a neoplasia

Critérios de diagndstico
A. Cefaleia com pelo menos uma das seguintes caracteristicas e
preenchendo os critérios C e D
1. progressiva
2. localizada
3. mais intensa pela manha
4. agravada pela tosse ou por inclinar a cabeca para a frente
B. Neoplasia intracraniana demonstrada por neuro-imagem
C. A cefaleia aparece em relagdo temporal (e habitualmente
espacial) com a neoplasia
D. A cefaleia desaparece dentro de sete dias apds a ressecgao
cirdrgica ou reducdo de volume da neoplasia ou tratamento
com corticosterdides

7.4.3 Cefaleia atribuida a meningite
carcinomatosa

Critérios de diagndstico

A. Cefaleia difusa ou localizada preenchendo o critério C

B. Meningite carcinomatosa comprovada por exame do liquor
(repetido) e/ou captagdo meningea de contraste na RM

C. A cefaleia aparece e/ou agrava com a evolugdo da doenca

Comentario
A cefaleia pode melhorar temporariamente com quimiote-
rapia ou prednisona (prednisolona) intratecais

7.4.4 Cefaleia atribuida a hiper
ou hipossecrecao hipotalamica
ou hipofisaria

Critérios de diagndstico

A. Cefaleia bilateral fronto-temporal e/ou retro-orbitaria, preen-
chendo os critérios C e D

B. Pelo menos um dos seguintes:

1. hiper-secrecao de prolactina (PH), hormona de crescimen-
to (GH) e hormona adrenocorticotréfica (ACTH) associada
com microadenomas < que 10 mm de didametro

2. perturbacdo da regulacdo da temperatura, alteracdes emo-
cionais, alteracdo da sede e do apetite e alteracdo do esta-
do de consciéncia associadas a um tumor hipotalamico

C. A cefaleia aparece durante a alteragdo endécrina
D. A cefaleia desaparece dentro de trés meses apds a resseccao
cirdrgica ou tratamento médico especifico e eficaz
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7.5 Cefaleia atribuida a injeccao
intratecal

Critérios de diagndstico

A. Cefaleia difusa que persiste em decibito e que preenche os
critérios C e D

B. Ap6s administragdo de uma injeccao intratecal

C. A cefaleia aparece até 4 horas apds a injeccao intratecal

D. A cefaleia desaparece dentro de 14 dias'

Nota
1. Se a cefaleia persiste para além de 14 dias o diagnéstico pro-
vavel é de 7.2.2 Cefaleia por fistula do liquor.

7.6 Cefaleia atribuida a crise epiléptica

Comentario

A associagao entre enxaqueca e epilepsia é complexa e bidi-
reccional. Pode estar relacionada com factores de risco genéticos
e/ou ambientais que aumentem a excitabilidade neuronal ou
diminuam o limiar para ambos os tipos de crise. A enxaqueca € a
epilepsia podem coexistir sem que uma contribua necessa-
riamente como factor de risco para outra. A enxaqueca e a epi-
lepsia podem ser co-moérbidas ja que algumas doengas cerebrais
(por exemplo MELAS) predispdem tanto para epilepsia como
para enxaqueca ocorrendo separadamente uma da outra. Parece
haver também uma elevada incidéncia de enxaqueca em certas
formas de epilepsia, tais como a epilepsia occipital benigna, a
epilepsia rolandica benigna e a epilepsia cortico-reticular com
crises de auséncia. Além disso, certas lesdes estruturais tais
como as malformagdes arterio-venosas podem apresentar-se
com as caracteristicas clinicas de enxaqueca com aura juntamen-
te com crises epilépticas, habitualmente acompanhadas de cefa-
leias. Finalmente, foram descritas crises epilépticas durante ou
imediatamente apds uma crise de enxaqueca com aura. O termo
“migralepsia” tem sido utilizado para classificar as crises epilépti-
cas que ocorrem entre a aura e a fase algica da enxaqueca. Nao
haveria a partida nenhuma razdo para que as crises epilépticas,
tdo vulneraveis a factores precipitantes intrinsecos e extrinsecos,
ndo fossem também susceptiveis as alteracdes corticais induzi-
das pela enxaqueca. No entanto, isso é extremamente raro ja que
apenas alguns casos foram publicados, apesar da enxaqueca e da
epilepsia serem das doencas cerebrais mais comuns. De acordo
com uma recente revisdo, a maioria desses casos corresponde a
crises occipitais genuinas simulando a aura da enxaqueca. Por
exemplo, dois dos trés doentes de Lennox e Lennox (1960) com
migralepsia teriam epilepsia occipital sintomatica e idiopatica com
alucinacdes visuais.

7.6.1 Hemicrania epiléptica

Critérios de diagndstico

A. Cefaleia durando segundos ou minutos, com caracteristicas
do tipo da enxaqueca, preenchendo critérios C e D

B. O doente esté a ter uma crise epiléptica parcial

C. A cefaleia desenvolve-se em sincronia com a crise epiléptica
e é ipsilateral a descarga ictal

D. A cefaleia desaparece imediatamente apds a crise epiléptica
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Comentarios

A cefaleia sincrona e ipsilateral com caracteristicas do tipo
da enxaqueca, ocorrendo como uma manifestacado ictal de uma
descarga epiléptica é reconhecida, porém rara. O diagndstico
requer o inicio simultdneo da cefaleia com a descarga ictal
demonstrada por electroencefalografia.

7.6.2 Cefaleia pés-crise epiléptica

Critérios de diagndstico

A. Cefaleia com caracteristicas de cefaleia tipo tensdo ou, em
doentes com enxaqueca, de cefaleia tipo enxaqueca e preen-
chendo critérios C e D

B. O doente teve crise epiléptica parcial ou generalizada

C. A cefaleia aparece até trés horas apds a crise epiléptica

D. A cefaleia desaparece dentro de 72 horas apés a crise epi-
Iéptica

Comentarios

A cefaleia p6s-ictal com caracteristicas do tipo da enxaqueca é
uma consequéncia bem conhecida de uma crise epiléptica. A
cefaleia pds-ictal é frequentemente indistinguivel da cefaleia da
enxaqueca e esté associada com nauseas e vémitos. E igualmen-
te frequente em individuos com e sem histéria familiar de enxa-
queca. Outra semelhanga com a enxaqueca € o facto de que, em
alguns doentes, a cefaleia pés-ictal desenvolve-se 3 a 15 minutos
apds o fim das alucinagdes visuais (sendo mais longa e mais inten-
sa apds crises visuais de maior duragdo). Uma cefaleia pds-ictal
semelhante tem sido observada em doentes com epilepsia sinto-
matica, mas ocorre principalmente na epilepsia idiopatica occipi-
tal. E possivel que as descargas epilépticas no lobo occipital
desencadeiem uma crise de enxaqueca genuina através dos
mecanismos trigémino-vasculares ou do tronco cerebral. Num
estudo de 100 doentes com epilepsia, a cefaleia pds-ictal ocorreu
em 51 e durou em média entre 6 a 72 horas. As crises epilépticas
generalizadas associaram-se mais frequentemente a cefaleia pds-
ictal do que as crises parciais. Nove doentes dessa série também
apresentavam enxaqueca; em 8 uma crise de enxaqueca tipica,
embora de fraca intensidade, era provocada pelas crises epilépti-
cas. A cefaleia pés-ictal nos 43 doentes que nao desenvolveram
enxaqueca foi acompanhada por vémitos em 11 casos, fotofobia
em 14 casos e vémitos com fotofobia em 4 casos. Além disso, a
cefaleia pés-ictal era exacerbada pela tosse, por inclinar a cabecga,
pelos movimentos sibitos da cabeca e aliviava pelo sono. Est3,
portanto, claro, que as crises epilépticas provocam uma sindrome
semelhante a fase élgica da enxaqueca, em 50% dos epilépticos.

7.7 Cefaleia atribuida a malformacao
de Chiari tipo | (ACM/MCI)

Critérios de diagndstico
A. Cefaleia caracterizada por pelo menos um dos seguintes e
preenchendo o critério D:
1. precipitada pela tosse e /ou manobra de Valsalva
2. cefaleia occipital e /ou sub-occipital prolongada (horas ou
dias)
3. associada a sintomas e/ou sinais de disfun¢do do tronco
cerebral, do cerebelo e/ou da medula cervical
B. Herniacdo das amigdalas cerebelosas definida por uma das
seguintes altera¢des na RM cranio-cervical:
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1. descida das amigdalas cerebelosas igual ou superior a 5 mm
2. descida das amigdalas cerebelosas igual ou superior a
3mm associada a pelo menos um dos seguintes indicado-
res de reducdo do espaco sub-aracnéideu na jungéo cra-
nio-cervical:
a) compressao dos espagos de liquor posteriores e late-
rais ao cerebelo
b) redugdo da altura da regiao supra-occipital
c) aumento da inclinac¢do da tenda do cerebelo
d) deformacao do bolbo
C. Evidéncia de disfuncao da fossa posterior, baseada em pelo
menos dois dos seguintes:

1. sintomas e/ou sinais oto-neurolégicos (por exemplo: ton-
turas, desequilibrio, sensacao de alteragdo da pressao nos
ouvidos, hipo ou hiperactsia, vertigem, nistagmo vertical
(para baixo), oscilépsia)

2. sintomas visuais transitdrios (fotépsias, visao turva, diplo-
pia ou defeito transitério de campo visual)

3. demonstracao de sinais clinicos correspondentes a lesdo da
medula cervical, tronco cerebral, Gltimos nervos cranianos,
ataxia ou dismetria

D. A cefaleia desaparece até trés meses apds o tratamento bem
sucedido da malformacao de Chiari

Comentarios

A cefaleia muitas vezes é semiologicamente semelhante a
cefaleia primaria da tosse, com a excep¢édo de uma duracdo possi-
velmente mais longa (minutos em vez de segundos).

A cefaleia é o sintoma mais comum da malformagao de Chiari
tipo 1, porém os doentes podem apresentar sinais e sintomas de
disfuncao localizada vestibulo-ocular (74% dos casos), dos {lti-
mos nervos cranianos, do tronco cerebral, do cerebelo (50%) e/ ou
da medula espinal sugestivos de siringomielia (66%). Embora
n&o existam na actualidade critérios especificos que caracterizem
a cefaleia atribuida a malformacao de Chiari tipo I, recomenda-se
uma observancia rigida dos critérios clinicos e radiolégicos des-
critos acima antes de indicar uma intervencao cirtrgica. Esses cri-
térios, no entanto, requerem validacdo e, inevitavelmente, serdao
alterados em futuras revisdes da Classificacio Internacional de
Cefaleias. Estudos prospectivos com acompanhamento pds cirdr-
gico prolongado sdo pois necessarios.

7.8 Sindrome de cefaleia e défices
neuroldgicos transitérios com
linfocitose do liquor (HaNDL)

Termos previamente utilizados
Enxaqueca com pleocitose cérebro-espinhal, pseudo-enxa-
queca com pleocitose linfocitaria.

Critérios de diagndstico

A. Episddios de cefaleia moderada ou intensa durando horas
antes de desaparecer totalmente e preenchendo os critérios
CeD

B. Pleocitose do liquor com predominio de linfécitos (>15 célu-
las/pl), com exames de neuro-imagem normais, exame bacte-
riolégico do liquor negativo e outros testes para investigacao
etioldgica também negativos

C. Os episddios de cefaleia sdo acompanhados por, ou seguem-
se ap6s curto periodo de tempo a, défices neuroldgicos tran-
sitérios e comecam em estreita relacdo temporal com o de-
senvolvimento da pleocitose do liquor
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D. Os episédios de cefaleia e défices neuroldgicos reaparecem
em <3 meses

Comentarios

Esta sindrome, claramente descrita pela primeira vez por
Bartleson et al. (1981), tem sido também referida na literatura co-
mo sindrome tipo enxaqueca com pleocitose cérebro-espinhal e
como pseudo-enxaqueca com sintomas neurolégicos tempora-
rios e pleocitose linfocitaria. O quadro clinico consiste em um ou
mais de 20 episédios discretos de défices neurolégicos acompa-
nhados ou seguidos por cefaleia moderada ou intensa. A maioria
dos episddios dura horas. As manifestacoes neurolégicas, envol-
vendo os hemisférios cerebrais e/ou o tronco cerebral/cerebelo
sdo mais frequentemente sintomas sensitivos (78% dos casos
descritos), afasia (66%) e sinais motores (56%). Sintomas visuais
semelhantes aos da aura da enxaqueca sao relativamente raros
(18%). Alguns individuos relatam uma marcha dos sintomas, simi-
lar & da aura tipica da enxaqueca. Os doentes ficam assintomati-
cos entre os episédios.

Além da linfocitose do liquor (10-760 células/ul) ha uma ele-
vagao das proteinas do LCR (20-250 mg/dl) em >90% dos casos
e da pressao de abertura do liquor (100-400 mm H20) em >50%
dos casos. Por vezes existe edema da papila. A TC e a RM (com
ou sem contraste intravenoso) e a angiografia sdo quase sempre
normais. Os estudos micro-biolégicos tém sido sempre negati-
vos. O EEG e a SPECT podem demonstrar areas com alteragoes
de sinal consistentes com os sinais focais.

A pleocitose do liquor eventualmente desaparece quando
se repete a pungao lombar. Embora nao tenha sido realizado
nenhum estudo sistematico com um grande nimero de doentes
e com uma duragdo adequada, parece que alguns destes doen-
tes podem sofrer recorréncias.

A maioria dos doentes com esta sindrome n&o tem histdria
prévia de enxaqueca. O diagnéstico diferencial desta entidade
inclui: a enxaqueca hemiplégica familiar, neuro-borreliose,
neuro-sifilis, neuro-brucelose, infeccdo a micoplasma, meningi-
te, aracnoidite granulomatosa e neoplasica, encefalite e vascu-
lite do SNC.

7.9 Cefaleia atribuida a outra
perturbacao intracraniana
nao vascular

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia com pelo menos uma das seguintes caracteristicas e
preenchendo os critérios C e D:
1. ocorre diariamente
2. dor difusa
3. agravada pelas manobras de Valsalva

B. Evidéncia de uma doenca intracraniana diferente das des-
critas anteriormente

C. A cefaleia desenvolve-se em estreita relagdo temporal com a
doenca intracraniana

D. A cefaleia desaparece até trés meses apds a cura ou a remissao
esponténea da doenca intracraniana
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8. Cefaleia atribuida a uma
substancia ou sua privacao

8.1 Cefaleia induzida pelo uso ou exposicdo aguda a substancia
8.1.1 Cefaleia induzida por dador de 6xido nitrico (NO)
8.1.1.1 Cefaleia imediata provocada por dador de NO
8.1.1.2 Cefaleia tardia provocada por dador de NO
8.1.2 Cefaleia induzida por inibidor da fosfodiesterase
8.1.3 Cefaleia induzida por monéxido de carbono (CO)
8.1.4 Cefaleia induzida por alcool
8.1.4.1 Cefaleia imediata provocada por alcool
8.1.4.2 Cefaleia tardia provocada por alcool
8.1.5 Cefaleia induzida por componentes alimentares e adi-
tivos
8.1.5.1 Cefaleia induzida por glutamato monossédico
8.1.6 Cefaleia induzida por cocaina
8.1.7 Cefaleia induzida por canabis
8.1.8 Cefaleia induzida por histamina
8.1.8.1 Cefaleia imediata provocada por histamina
8.1.8.2 Cefaleia tardia provocada por histamina
8.1.9 Cefaleia induzida pelo peptideo relacionado com o
gene da calcitonina (CGRP)
8.1.9.1 Cefaleia imediata provocada por CGRP
8.1.9.2 Cefaleia tardia provocada por CGRP
8.1.10 Cefaleia como efeito adverso agudo atribuida a medi-
cacdo usada para outras indicagdes
8.1.11 Cefaleia induzida pelo uso ou exposicdo aguda a
outra substancia

8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicamentos (MOH)
8.2.1 Cefaleia por uso excessivo de ergotamina
8.2.2 Cefaleia por uso excessivo de triptanos
8.2.3 Cefaleia por uso excessivo de analgésicos
8.2.4 Cefaleia por uso excessivo de opidides
8.2.5 Cefaleia por uso excessivo combinados de medica-
mentos
8.2.6 Cefaleia atribuida ao uso excessivo de outra medicagao
8.2.7 Cefaleia por uso excessivo de medicagao provavel

8.3 Cefaleia como evento adverso atribuido a medicacdo crénica
8.3.1 Cefaleia induzida por hormona exégena

8.4 Cefaleia atribuida a privagao de substancia
8.4.1 Cefaleia por privagdo de cafeina
8.4.2 Cefaleia por privacao de opidides
8.4.3 Cefaleia por privacao de estrogénios
8.4.4 Cefaleia atribuida a privacéo de outras substancias de uso
crénico

Classificada noutro local

7.1.2 Cefaleia atribuida a hipertensdo intracraniana secunddria a causa
metabdlica, toxica ou hormonal; 7.3.2 Cefaleia atribuida a meningite assép-
tica (ndo infecciosa); 10.3.6 Cefaleia atribuida a resposta pressora aguda a
um agente exdgeno.

Comentario geral
Cefaleia primdria, secunddria ou ambas?

Quando uma nova cefaleia ocorre pela primeira vez em estrei-
ta relacdo temporal com a exposi¢ao a uma substancia é codifica-
da como uma cefaleia secundaria ao uso dessa substéncia. Isso
também é verdadeiro se a cefaleia tem caracteristicas de enxa-
queca, cefaleia do tipo tensio ou cefaleia em salvas. Quando uma
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cefaleia priméria preexistente piora em relagdo temporal estreita
com a exposicao a uma substancia, existem duas possibilidades e
é necessario discernimento. O doente pode receber o diagndsti-
co prévio mais o da cefaleia secundéria a essa substancia. Os
factores que apoiam o acréscimo do dltimo diagnéstico sdo: uma
relacdo temporal muito estreita com a exposicao a substancia,
acentuado agravamento da cefaleia preexistente, evidéncia clara
de que a exposicdo a substancia pode agravar a cefaleia primaria
e, finalmente, a melhoria ou a resolugao da cefaleia apés o fim do
efeito da substancia.

Definitiva, provdvel ou crénica?

O diagnéstico de cefaleia atribuida a uma substdncia geralmente
torna-se definitivo apenas quando a cefaleia desaparece ou
melhora significativamente apds o fim de exposicao a subs-
téncia. Quando a exposigao a substéncia cessa, mas a cefaleia
ndo se resolve nem melhora de forma significativa apés trés
meses, um diagndstico de A8.5 Cefaleia crénica apds exposigio a subs-
tancia, descrito no apéndice, deve ser considerado. Entretanto,
essas cefaleias ndo foram documentadas e os critérios sdo pro-
postos apenas para fins de pesquisa.

No caso particular da 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicagdo
(MOH), um periodo de dois meses apds a interrup¢do do uso
excessivo é estipulado, no qual a melhoria deve ocorrer para o
diagnéstico ser definitivo. Antes da interrupcao, o diagndstico
de 8.2.7 Cefaleia por uso excessivo de medicagdo provdvel deve ser apli-
cado. Se a melhoria ndao ocorre dentro de dois meses, esse
diagndstico deve ser rejeitado.

Introducao

Os doentes com enxaqueca sao fisiologica e talvez psicolo-
gicamente hiperreactivos a uma variedade de estimulos inter-
nos e externos. O &lcool, alimentos, aditivos alimentares e
substéncias quimicas e a ingestdo e a suspensao de farmacos
foram todos relatados como desencadeantes ou activadores da
enxaqueca em individuos susceptiveis. A associacao é frequen-
temente baseada em descri¢des de casos isolados e relatos de
reac¢Oes adversas a medicamentos.

O facto de que esses estimulos estao associados a cefaleia
nao comprova a relacdo causal e nem elimina a necessidade de
se considerarem outras etiologias. Uma vez que sdo eventos
comuns, a associagao entre a cefaleia e a exposigado a uma subs-
tancia pode ser mera coincidéncia. A cefaleia pode ocorrer ape-
nas ao acaso. A cefaleia pode, também, ser o sintoma de uma
doenca sistémica e os medicamentos utilizados para tratar tal
condicdo podem estar associados a cefaleia. Em ensaios com
farmacos para tratamento agudo da enxaqueca, a cefaleia, bem
como os sintomas associados, sdo listados como uma reacgdo
adversa ao medicamento, a despeito de ser um sintoma da
alteragao tratada e n&o o resultado do tratamento. Algumas al-
teragdes podem predispor a cefaleia associada ao uso de subs-
téncia. Isoladamente, nem a medicagdo nem a alteracao pode-
riam gerar a cefaleia. Um anti-inflamatério nao esterdide pode
levar a cefaleia por provocar uma meningite asséptica em indi-
viduos susceptiveis.

Finalmente, tem-se comprovado que a exposicao aguda ou
crénica a algumas substancias pode ser causa de cefaleia.
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8.1 Cefaleia induzida pelo uso ou
exposicao aguda a substancia

Classificada noutro local
10.3.6 Cefaleia atribuida a resposta pressora aguda a um agente exdgeno.

Introducao
Este grupo de cefaleias pode ser causado:
- por efeito indesejado de uma substéncia téxica;
- por efeito indesejado de uma substancia de uso terapéu-
tico normal; e
- em estudos experimentais.

As substéncias que causam cefaleia pelos seus efeitos toxi-
cos, como o mondéxido de carbono, ndo podem ser estudadas
de modo experimental e a relagdo causal entre a exposicdo e a
cefaleia tem de ser demonstrada em relatos de casos nos quais
a substancia tenha sido usada acidentalmente ou em tentativas
de suicidio.

A cefaleia como um evento adverso tem sido descrita com
inimeros farmacos, muitas vezes apenas como um reflexo da
prevaléncia muito alta da cefaleia. Somente quando a cefaleia
ocorre mais frequentemente apds a substancia activa do que
apés o placebo em estudos controlados, duplamente cegos,
pode-se considerar a cefaleia como uma reaccdo adversa ver-
dadeira. O desenho duplamente cego também pode também
ser usado experimentalmente para estudar a relacdo entre os
efeitos da medicacdo e a cefaleia. Em alguns casos, como por
exemplo o que ocorreu com relagao aos dadores de 6xido nitri-
co, estes estudos levaram ao entendimento mais profundo dos
mecanismos de neuro-transmissdo envolvidos nas cefaleias pri-
marias. Algumas substéncias, como os dadores de 6xido nitrico
e a histamina, induzem uma cefaleia imediata em voluntarios
normais com enxaqueca. Entretanto, actualmente esta claro que
os doentes com cefaleias priméarias também desenvolvem uma
cefaleia tardia uma a varias horas apds a eliminagdo total da
substancia indutora.

Conhecer os potenciais efeitos indutores de cefaleia de subs-
téncias de uso clinico é importante para classificar essas subs-
téncias de forma apropriada. Em geral, os doentes com enxa-
queca sao muito mais susceptiveis a esse tipo de cefaleia do que
as outras pessoas e o0 mesmo pode ser verdadeiro para os que
tém cefaleia em salvas durante o periodo da salva.

Paradoxalmente, a cefaleia sentida pela maioria das pessoas
apéds o uso de grande quantidade de alcool pode ser um factor
positivo, uma vez que ajuda a evitar o uso excessivo do mesmo.

Combinacdes como &lcool e dissulfiram podem causar cefa-
leia, enquanto o uso individual desses agentes pode nao de-
sencadea-la.

8.1.1 Cefaleia induzida por dador
de éxido nitrico (NO)

8.1.1.1 Cefaleia imediata provocada por dador de NO

Termos previamente utilizados

Cefaleia associada a nitroglicerina, cefaleia da dinamite,
cefaleia do cachorro-quente.

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia com, pelo menos, uma das seguintes caracteristicas
e preenchendo os critérios C e D:
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1. bilateral
2. localizacao fronto-temporal
3. caracter pulsatil
4. agravada pela actividade fisica

B. Absorc¢ao de um dador de NO

C. A cefaleia aparece até dez minutos apds a absor¢ao do dador
de NO

D. A cefaleia desaparece dentro de uma hora apés o fim da li-
bertagdo de NO

8.1.1.2 Cefaleia tardia provocada por dador de NO

Critérios de diagndstico

A. Cefaleia numa pessoa que sofra de uma cefaleia primaria,
com caracteristicas dessa cefaleia priméria' e preenchendo
os critérios C e D

B. Absorcao de um dador de NO

C. A cefaleia aparece apés a completa eliminacdo sanguinea do
NO?

D. A cefaleia desaparece dentro de 72 horas apds exposicao dnica

Notas

1. Os individuos normais raramente desenvolvem cefaleia tar-
dia induzida por dador de NO, enquanto que os doentes com
enxaqueca desenvolvem uma crise de enxaqueca sem aura,
os doentes com cefaleia do tipo tensdo desenvolvem cefaleia
do tipo tensao e os portadores de cefaleia em salvas desen-
volvem uma crise de cefaleia em salvas.

2. A enxaqueca e a cefaleia do tipo tensio aparecem apds cinco
a seis horas, em média, e a cefaleia em salvas tipicamente apds
uma a duas horas.

Comentarios

A cefaleia é tipicamente bilateral, pulsétil e localizada na re-
gido fronto-temporal. Todos os dadores de NO (ex.: nitrato de
amilo, tetranitrato de eritritilo, trinitroglicerina ~-TNG-, mono ou
dinitrato de isossorbido, nitroprussiato de sédio, hexanitrato de
manitol, tetranitrato de pentaeritritilo) podem causar cefaleia
deste subtipo, especialmente em pessoas com enxaqueca. A
TNG € a substancia melhor estudada; induz cefaleia na maioria
dos individuos normais, que, porém, evidenciam uma cefaleia
menos intensa que nos doentes com enxaqueca. A TNG pode
causar ainda, em doentes com enxaqueca, uma cefaleia tardia
que preenche os critérios para a 1.1 Enxaqueca sem aura, mesmo
em individuos cujas crises espontaneas sejam de enxaqueca com
aura. Em pessoas com cefaleia do tipo tensdo crénica, a TNG
pode induzir a cefaleia tardia com caracteristicas da cefaleia do
tipo tensdo. Ndo se sabe se o mesmo pode ser observado em
pessoas com cefaleia do tipo tensdo episddica. Os doentes com
cefaleias em salvas ndo desenvolvem cefaleia tardia fora dos
periodos de salva, mas durante o periodo de salva a TNG certa-
mente induz crise de cefaleia em salvas que se inicia cerca de
uma a duas horas apés a ingestao da substéncia. A cefaleia tardia
que ocorre nos doentes com enxaqueca ou naqueles com cefa-
leia do tipo tensdo surge apds um periodo de tempo variavel,
que, em média, é de 5 a 6 horas apés a exposigao.

A cefaleia é um efeito colateral bem conhecido do uso tera-
péutico da nitroglicerina e de outros dadores de NO. Com o uso
crénico, a tolerancia desenvolve-se dentro de uma semana e a
cefaleia introduzida por TNG desaparece na maioria dos doen-
tes nesse periodo. Com o uso intermitente, a cefaleia persiste e
pode ser intensa o bastante a ponto de comprometer o uso de
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dadores de NO para a angina. A maioria dos cardiopatas é com-
posta de homens para além da meia-idade, o que provavel-
mente explica porque a magnitude do problema n&o é ainda
maior.

Os outros dadores de NO foram menos estudados, mas evi-
déncias mostram que eles também podem causar cefaleias. O
mononitrato de isossorbido foi objecto de um estudo dupla-
mente cego controlado por placebo, causando cefaleia de maior
duragao que a TNG, devido a libertacdo lenta de 6xido nitrico.

8.1.2 Cefaleia induzida por inibidor
da fosfodiesterase (FDE)

Critérios de diagndstico

A. Cefaleia com, pelo menos, uma das seguintes caracteristicas
e preenchendo os critérios C e D:
1. bilateral
2. localizacao fronto-temporal
3. caracter pulsatil
4. agravada pela actividade fisica

B. Uso de uma tnica dose de inibidor da FDE

C. A cefaleia aparece até 5 horas ap6s a ingestao do inibidor da
FDE

D. A cefaleia desaparece dentro de 72 horas

Comentarios

As FDEs sdo uma grande familia de enzimas que hidrolisam
os nucleotideos ciclicos de GMPc e AMPc. Quando as FDEs sao
inibidas, os niveis de GMPc e AMPc aumentam. Os inibidores
da FDE-5, sildenafil e dipiridamol, sdo os Ginicos componentes
desse grupo estudados formalmente. A cefaleia, diferentemen-
te daquela induzida pela TNG, é monofasica. Em voluntérios
normais tem caracteristicas de cefaleia do tipo tensdo, mas em
doentes com enxaqueca tem caracteristicas de enxaqueca sem
aura. A cefaleia foi observada como reacc¢do adversa do silde-
nafil nos estudos clinicos, mas apenas recentemente estudos
experimentais tém demonstrado que em jovens, particular-
mente em mulheres, a cefaleia ocorre na maioria dos individuos
e que em doentes com enxaqueca o sildenafil geralmente induz
uma crise de enxaqueca. Os doentes com enxaqueca devem ser
esclarecidos desta reaccdo adversa.

8.1.3 Cefaleia induzida por monéxido
de carbono (CO)

Termo previamente usado
Cefaleia dos trabalhadores de depédsitos ou armazéns

Critérios de diagndstico

A. Cefaleia bilateral e/ou continua, com carécter e intensidade
que podem estar relacionados com a gravidade da intoxicagao
pelo mondxido de carbono', preenchendo os critérios C e D

B. Exposicdo ao monéxido de carbono (CO)

C. A cefaleia aparece até 12 horas apds a exposicdo

D. A cefaleia desaparece dentro de 72 horas apés a eliminagéo
do CO

Nota

1. Tipicamente: é uma cefaleia de fraca intensidade, sem sinto-
mas gastrointestinais ou neurolégicos, com niveis de carbo-
xihemoglobina entre 10% e 20%; é uma cefaleia moderada,
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pulsatil, e com irritabilidade, com niveis entre 20 e 30%; é
uma cefaleia intensa com nausea, vémitos e visdo turva com
niveis entre 30 e 40%.

Comentarios

Com niveis maiores de carboxihemoglobina (> de 40%) a
cefaleia ndo é uma queixa comum devido as alteragdes da cons-
ciéncia.

Nao existem bons estudos a respeito dos efeitos a longo
prazo da intoxicagao crénica pelo CO na cefaleia. As evidéncias
mostram a possibilidade da ocorréncia de cefaleia pds-intoxi-
cacgao crénica.

8.1.4 Cefaleia induzida por alcool
8.1.4.1 Cefaleia imediata provocada por alcool

Termo previamente utilizado
Cefaleia do cocktail

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia com, pelo menos uma das seguintes caracteristicas
e preenchendo os critérios C e D:
1. bilateral
2. localizacao fronto-temporal
3. caréacter pulsatil
4. agravada pela actividade fisica

B. Ingestdo de uma bebida contendo alcool'

C. Cefaleia desenvolve-se dentro de trés horas apds a ingestao
da bebida alcodlica

D. A cefaleia desaparece em 72 horas

Nota
1. A dose eficaz ndo foi determinada.

Comentario

Alguns individuos desenvolvem a cefaleia devido a um efei-
to directo do alcool ou das bebidas alcodlicas. Estas cefaleias
sdo muito mais raras do que as cefaleias tardias provocadas pelo
alcool.

8.1.4.2 Cefaleia tardia provocada por alcool

Termo previamente utilizado
Cefaleia de ressaca

Critérios de diagndstico

A. Cefaleia com, pelo menos uma das seguintes caracteristicas
e preenchendo os critérios C e D:
1. bilateral
2. localizacdo fronto-temporal
3. caracter pulsatil
4. agravada pela actividade fisica

B. Ingestao de uma quantidade moderada de bebida alcodlica
por um individuo com enxaqueca ou uma quantidade téxica
por pessoa que nao sofra de enxaqueca

C. Cefaleia aparece apds a diminui¢do ou a redugao a zero dos
niveis sanguineos de alcool

D. A cefaleia desaparece em 72 horas
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Comentarios

Este é um dos tipos mais comuns de cefaleia. Nao esta claro
se, além do é&lcool, outros componentes das bebidas alcodlicas
desempenham algum papel. Nao esta certo, também, se o
mecanismo € uma resposta tardia a efeitos téxicos ou a meca-
nismos similares aqueles responséveis pela cefaleia tardia
induzida por dador de éxido nitrico.

A susceptibilidade a cefaleia de ressaca entre sofredores de
cefaleia comparados com os néo sofredores nao foi determinada.
Em doentes com enxaqueca, uma crise pode ser provocada no
dia seguinte a um ingestdo moderada de bebidas alcodlicas,
enquanto que os individuos que nao tém enxaqueca normal-
mente necessitam de maiores quantidades de ingest&o alcodlica
para desenvolver 8.1.4.2 Cefaleia tardia provocada por dlcool.

8.1.5 Cefaleia induzida por componentes
alimentares e aditivos

Termos previamente utilizados
Cefaleia alimentar.

Critérios de diagndstico

A. Cefaleia com, pelo menos, uma das seguintes caracteristicas
e preenchendo os critérios C e D:
1. bilateral
2. localizagao fronto-temporal
3. caracter pulsatil
4. agravada pela actividade fisica

B. Ingestao de uma dose minima de componente ou aditivo ali-
mentar'

C. A cefaleia aparece dentro de 12 horas apds a ingestao da subs-
tancia

D. A cefaleia desaparece dentro de 72 horas apds ingestao tnica

Nota

1. A feniletilamina, a tiramina e o aspartato tém sido responsa-
bilizados, mas a sua capacidade de provocar cefaleia ndo
esta suficientemente comprovada.

8.1.5.1 Cefaleia induzida por glutamato monossédico

Termo previamente utilizado
Sindrome do restaurante chinés.

Critérios de diagndstico

A. Cefaleia com, pelo menos, uma das seguintes caracteristicas
e preenchendo os critérios C e D:
1. bilateral
2. localizagdo fronto-temporal
3. agravada pela actividade fisica

B. Ingestdo de glutamato monossédico (GMS)

C. A cefaleia aparece dentro de uma hora apds a ingestdo de
GMSs

D. A cefaleia desaparece dentro de 72 horas apés uma ingestao
Gnica

Comentarios

A cefaleia induzida por GMS é tipicamente em peso ou ar-
dor, e ndo pulsatil, mas pode ser pulsatil nos doentes com enxa-
queca. Associa-se habitualmente as outras partes desta sindro-
ma, como pressao no térax, pressdo ou aperto na face, sensagao
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de ardor no térax, pescogo ou ombros, ruborizagédo da face, ton-
turas e desconforto abdominal.

8.1.6 Cefaleia induzida por cocaina

Critérios de diagnéstico
A. Cefaleia com, pelo menos, uma das seguintes caracteristicas
e preenchendo os critérios C e D:
1. bilateral
2. localizacdo fronto-temporal
3. caracter pulsatil
4. agravada pela actividade fisica
B. Uso de cocaina
C. A cefaleia aparece dentro de uma hora apés o uso de cocaina
D. A cefaleia desaparece dentro de 72 horas apds uso Gnico

Comentarios

A cefaleia é uma reaccdo adversa descrita do uso da cocaina.
E frequente, desenvolvendo-se imediatamente ou dentro de
uma hora apds o seu uso, e nao estd associada a outros sinto-
mas, a menos que ocorra, concomitantemente, acidente vascu-
lar cerebral ou acidente isquémico transitério.

8.1.7 Cefaleia induzida por cannabis

Critérios de diagnéstico
A. Cefaleia com, pelo menos, uma das seguintes caracteristicas
e preenchendo os critérios C e D:
1. bilateral
2. caracter pulsatil ou em pontadas
3. sensacado de pressdo na cabeca
B. Uso de canabis
C. A cefaleia aparece dentro de 12 horas apds o uso de canabis
D. A cefaleia desaparece dentro de 72 horas apds uso tnico

Comentario

E relatado que o uso de canabis causa cefaleia associada a
secura da boca, parestesias, sensacdo de ondas de calor e con-
gestao conjuntival.

8.1.8 Cefaleia induzida por histamina

Comentarios

Foi demonstrado que a histamina causa, em individuos nao
sofredores de cefaleia, uma dor de cabeca imediata e, entre os
doentes com enxaqueca, uma forma de cefaleia imediata e outra
tardia. Esta ultima preenche os critérios para 1.1 Enxaqueca sem
aura. A propriedade indutora de cefaleia da histamina tem sido
estudada apds a administracdo intravenosa, cutanea e inalatéria
e em todas as vias de administracdo a histamina apresenta o
mesmo efeito. O mecanismo é mediado primariamente pelo
receptor H;, uma vez que é quase completamente bloqueado
pela mepiramina.

8.1.8.1 Cefaleia imediata provocada por histamina
Critérios de diagndstico
A. Cefaleia com, pelo menos, uma das seguintes caracteristicas

e preenchendo os critérios C e D:
1. bilateral
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2. localizacao fronto-temporal
3. caracter pulsatil
4. agravada pela actividade fisica

B. Absorgao de histamina

C. A cefaleia aparece dentro de dez minutos apés a absorgao da
histamina

D. A cefaleia desaparece dentro de uma hora apés o fim da
absorc¢éo de histamina

8.1.8.2 Cefaleia tardia provocada por histamina

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia em individuo que apresenta cefaleia priméaria, com
as mesmas caracteristicas desta cefaleia primaéria', e preen-
chendo os critérios C e D

B. Absorgao de histamina

C. A cefaleia aparece ap6és a histamina ter sido eliminada do
sangue’

D. A cefaleia desaparece dentro de 72 horas apds exposicao
dnica

Notas

1. Individuos normais raramente desenvolvem cefaleia tardia
induzida por histamina, enquanto que os doentes com enxa-
queca apresentam crises de enxaqueca sem aura; os doentes
com cefaleia do tipo tensdo apresentam cefaleia do tipo ten-
sdo e os doentes com cefaleia em salvas desenvolvem uma
crise de cefaleia em salvas.

2. A enxaqueca e a cefaleia do tipo tensdo desenvolvem-se
tipicamente apds cinco ou seis horas e a cefaleia em salvas
ap6s uma ou duas horas.

8.1.9 Cefaleia induzida pelo peptideo
relacionado com o gene da
calcitonina (CGRP)

Comentarios

A propriedade indutora de cefaleia do CGRP foi estudada em
apenas um ensaio controlado duplamente cego. Entretanto, ndo
hé didvidas de que o CGRP ocasione uma cefaleia imediata. Crises
tipo enxaquecas tardias foram desencadeadas em cada trés de
dez individuos. Recentemente, foi demonstrado que um antago-
nista do CGRP é eficaz no tratamento agudo da enxaqueca.

8.1.9.1 Cefaleia imediata provocada por CGRP

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia com, pelo menos, uma das seguintes caracteristicas
e preenchendo os critérios C e D:
1. bilateral
2. localizagdo fronto-temporal
3. caracter pulsatil
4. agravada pela actividade fisica

B. Absor¢ao do CGRP

C. A cefaleia aparece dentro de dez minutos apds a absorgao
do CGRP

D. A cefaleia desaparece dentro de uma hora apés o fim da
absor¢do do CGRP
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8.1.9.2 Cefaleia tardia provocada por CGRP

Critérios de diagndstico

A. Cefaleia em individuo que apresenta cefaleia primaria, com
as mesmas caracteristicas da sua cefaleia primaria', e preen-
chendo os critérios C e D

B. Absor¢ao do CGRP

C. A cefaleia aparece apés o CGRP ter sido eliminado do sangue*

D. A cefaleia desaparece dentro de 72 horas apds a infusdo do
CGRP

Notas

1. Os individuos normais raramente desenvolverao a cefaleia tar-
dia induzida pelo CGRP; todavia, os doentes com enxaqueca
apresentam crises de enxaqueca sem aura, os doentes com
cefaleia do tipo tensao apresentam cefaleia do tipo tensao e os
doentes com cefaleia em salvas desenvolvem uma crise de
cefaleia em salvas.

2. A enxaqueca e a cefaleia do tipo tensdo desenvolvem-se tipi-
camente apds cinco ou seis horas e a cefaleia em salvas apés
uma ou duas horas.

8.1.10 Cefaleia como efeito adverso agudo
atribuida a medicacdo usada para
outras indicacoes

Critérios de diagndstico

A. Cefaleia preenchendo os critérios C e D

B. Uso de uma medicacdo para tratamento de outra condicao
que nao a cefaleia

C. A cefaleia aparece dentro de minutos a horas apés o uso da
medicagdo

D. A cefaleia desaparece dentro de 72 horas apds cessar 0 uso
da medicagdo

Comentarios

A cefaleia tem sido relatada apés o uso de uma grande varie-
dade de farmacos. As seguintes substancias estao mais frequen-
temente incriminadas: atropina, digitélicos, dissulfiram, hidrala-
zina, imipramina, nicotina, nifedipina, nimodipina. Uma lista mais
detalhada pode ser encontrada no apéndice (Tabela 1).

As caracteristicas da cefaleia nao estdo bem definidas na li-
teratura, mas na sua maioria sdo em peso, continuas, difusas e
com intensidade de moderada a severa.

8.1.11 Cefaleia induzida pelo uso
ou exposicdo aguda a outra substancia

Critérios de diagndstico

A. Cefaleia preenchendo os critérios C e D

B. Uso agudo de outra substancia para além das descritas ante-
riormente

C. A cefaleia aparece dentro de 12 horas de uso ou exposigao

D. A cefaleia desaparece dentro de 72 horas apds uso ou expo-
sicdo tnica

Comentarios

A cefaleia tem sido relatada apds exposicdo a uma varie-
dade de substancias organicas e inorganicas. As seguintes subs-
tancias estao mais implicadas:

Compostos inorganicos: arsénio, borato, brometo, cloreto,
cobre, iodo, chumbo, litio, merctrio, cloridrato de tolazolina.
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Compostos organicos: alcoois (cadeia longa), anilina, balsa-
mo, canfora, dissulfureto de carbono, tetracloreto de carbono,
clordecona, EDTA, heptacloro, sulfureto de hidrogénio, petrdleo,
4lcool metilico, metilbrometo, metilcloreto, metiliodeto, naftali-
na, compostos organofosforados (paratido, piretréides).

As caracteristicas da cefaleia nao estdo bem definidas na lite-
ratura, mas s3o na sua maioria em peso, continuas, difusas, com
intensidade de moderada a severa.

8.2 Cefaleia por uso excessivo de
medicacdao (MOH)

Termos previamente usados
Cefaleia de ressaca, cefaleia induzida por medicamentos,
cefaleia por uso inadequado de medicacéo.

Introducao

Esta seccao, bem como a seguinte, trata de cefaleias asso-
ciadas ao uso ou exposicao crénica a substancias.

A cefaleia por uso excessivo de medicagdo é uma interacgao
entre um agente terapéutico usado de maneira excessiva e um
doente susceptivel. O melhor exemplo é o uso excessivo de far-
macos para o tratamento agudo da cefaleia, causando cefaleia
em doentes susceptiveis.

Sem divida, a causa mais comum de cefaleia tipo enxaque-
ca ocorrendo em 215 dias ao més, e de um quadro misto de cefa-
leia tipo enxaqueca e de cefaleia do tipo tensdo também ocor-
rendo em 215 dias ao més, € o uso excessivo de medicacao sin-
tomética da enxaqueca e/ou analgésicos. De modo geral, o uso
excessivo é definido em dias de tratamento por més. O que é
fundamental é que o tratamento ocorra frequente e regularmen-
te, isto €, em varios dias em cada semana. Por exemplo, se o cri-
tério diagndstico for o uso em =10 dias por més, isto significa
dois ou trés dias de uso por semana. O tratamento com uma
sequéncia de dias, seguido por longos intervalos sem medi-
cacao, praticado por alguns doentes, ocasiona muito menos fre-
quentemente a cefaleia por uso excessivo de medicamentos.

A cefaleia do tipo tensdo crénica esta menos associada ao
uso excessivo de medicacdo; porém, especialmente entre
doentes de centros especializados no tratamento das cefaleias
é comum a transformacao da cefaleia do tipo tensao episddica
em crénica pelo uso excessivo de analgésicos.

Os doentes com uma cefaleia priméria preexistente que de-
senvolvem um novo tipo de cefaleia ou em quem a enxaqueca ou
a cefaleia do tipo tensdo piora notavelmente durante o uso
excessivo de medicamento devem receber concomitantemente
o diagnéstico da cefaleia priméria preexistente e o de 8.2 Cefaleia
por uso excessivo de medicagdo (MOH). Além disso, a cefaleia associa-
da ao uso excessivo de medicagao apresenta, muitas vezes, uma
peculiar alternancia de caracter, inclusive dentro de um mesmo
dia, variando entre caracteristicas do tipo enxaqueca e da cefa-
leia do tipo tensao (i.e., um novo tipo de cefaleia).

O diagnéstico de cefaleia por uso excessivo de medicagao é
de extrema importéncia clinica, uma vez que a resposta destes
doentes as medicagdes preventivas é ma enquanto durar o uso
excessivo de medicagao para tratamento agudo.
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8.2.1 Cefaleias por uso excessivo
de ergotamina

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia presente em > de 15 dias/més com, pelo menos,
uma das seguintes caracteristicas e preenchendo os critérios
CeD
1. bilateral
2. em pressao/aperto
3. intensidade fraca a moderada

B. Ingestdo de ergotamina em =10 dias/més, de forma regular
por =23 meses

C. A cefaleia apareceu ou piorou notavelmente durante o uso
excessivo de ergotamina

D. A cefaleia desaparece ou reassume o seu padréo anterior den-
tro de dois meses apds a interrupgao do uso de ergotamina

Comentario
A biodisponibilidade das ergotaminas é tdo varidvel que
nao é possivel estabelecer uma dose minima.

8.2.2 Cefaleia por uso excessivo de triptanos

Critérios de diagndstico
A. Cefaleia presente em > de 15 dias/més com, pelo menos,
uma das seguintes caracteristicas e preenchendo os critérios
CeD:
1. predominantemente unilateral
2. qualidade pulsatil
3. intensidade de moderada a severa
4. agravada por (ou levando a evitar) actividade fisica de
rotina (caminhar ou subir escadas)
5. associada a, pelo menos, um dos seguintes:
a) ndusea e/ou vémito
b) fotofobia e fonofobia
B. Ingestao de triptanos (qualquer formulagao) por 210 dias/més,
de forma regular por =3 meses
C. A frequéncia da cefaleia aumenta consideravelmente duran-
te o uso excessivo do triptano.
D. A cefaleia reassume o seu padréo prévio dentro de dois me-
ses apos a interrupgao do uso do triptano

Comentarios

O uso excessivo de triptanos pode aumentar a frequéncia da
enxaqueca, podendo conduzir a enxaqueca crénica. As evidén-
cias sugerem que isto ocorre mais rapidamente com o uso
excessivo de triptanos do que com o de ergotamina.

8.2.3 Cefaleia por uso excessivo de
analgésicos

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia presente em > de 15 dias/més com, pelo menos, uma
das seguintes caracteristicas e preenchendo os critérios C e D:
1. bilateral
2 em pressao/aperto (nao pulsatil)
3. intensidade de fraca a moderada

B. Ingestdo de analgésicos simples em =15 dias/més' por > de
3 meses

C. A cefaleia apareceu ou piorou acentuadamente durante o
uso excessivo de analgésicos
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D. A cefaleia desaparece ou reassume o seu padrao prévio den-
tro de dois meses apds a interrupcao dos analgésicos

Nota

1. As opinides de peritos, que ndo a evidéncia formal, sugerem
que o uso de =15 dias/més em vez de =10 dias/més é ne-
cessario para provocar as cefaleias por uso excessivo de
analgésicos.

8.2.4 Cefaleia por uso excessivo de opidides

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia presente em >15 dias/més, preenchendo os critérios
CeD

B. Ingestdo de opidides em 210 dias/més, por >3 meses

C. A cefaleia apareceu ou piorou acentuadamente durante o uso
excessivo de opidides

D. A cefaleia desaparece ou reassume o seu padrao prévio den-
tro de dois meses apés a interrupcao dos opidides

Comentario

Estudos prospectivos indicam que os doentes que fazem
uso excessivo de opidides apresentam a maior taxa de reinci-
déncia apds a retirada da substancia.

8.2.5 Cefaleia por uso excessivo combinados
de medicamentos

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia presente em >de 15 dias/més com, pelo menos, uma
das seguintes caracteristicas e preenchendo os critérios C e D.
1. bilateral
2. em pressao/aperto (nao pulsatil)
3. intensidade de fraca a moderada

B. Ingestdo de medicamentos combinados' em 210 dias/més, por
> de trés meses

C. A cefaleia apareceu ou piorou acentuadamente durante o uso
excessivo de medicamentos combinados

D. Cefaleia desaparece ou reassume o seu padrao prévio dentro
de dois meses apds a interrupgao combinada de medicacdo

Nota

1. As medicacbes combinadas tipicamente implicadas sao
aquelas que contém analgésicos simples combinados com
opidides, butalbital e/ou cafeina.

8.2.6 Cefaleia atribuida ao uso excessivo
de outra medicacao

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia presente em >15 dias/més, preenchendo os crité-
rios C e D:

B. Uso excessivo regular' por >3 meses de medicamento para
além dos citados anteriormente

C. A cefaleia apareceu ou piorou acentuadamente durante o uso
excessivo do medicamento

D. A cefaleia desaparece ou reassume o seu padrao prévio den-
tro de dois meses apds a interrup¢do do uso excessivo do
medicamento

SUPLEMENTO1 | Volume 5 | N.°1 | Maio de 2005

Nota
1. A definicdo do uso excessivo em termos de dias de tratamento
por més pode variar de acordo com a natureza do medicamento.

8.2.7 Cefaleia por uso excessivo de
medicacdo provavel

Critérios de diagnéstico
A. Cefaleia preenchendo critérios de A a C para qualquer uma
das subformas 8.2.1 a 8.2.6
B. Uma de entre as duas caracteristicas seguintes:
1. uso excessivo de medicacdo ainda nao interrompida
2. o uso excessivo de medicagao foi interrompido nos tltimos
dois meses mas a cefaleia ndo desapareceu nem reassumiu
o seu padrao prévio

Comentarios

As subformas codificidveis como 8.2.7 Cefaleia por uso excessivo
de medicagdo provdvel sdo: 8.2.7.1 Cefaleia por uso excessivo de ergotami-
na provdvel, 8.2.7.2 Cefaleia por uso excessivo de triptanos provdvel, 8.2.7.3
Cefaleia por excessivo de analgésicos provdvel, 8.2.7.4 Cefaleia por uso exces-
sivo de opidides provdvel, 8.2.7.5 Cefaleia por uso excessivo de associagdo de
medicamentos provdvel, 8.2.7.6 Cefaleia por uso excessivo de outra medica-
¢do provdvel.

Muitos doentes preenchendo os critérios para 8.2.7 Cefaleia
por uso excessivo de medicagdo provdvel também preenchem critérios
para 1.6.5 Enxaqueca cronica provdvel ou 2.4.3 Cefaleia do tipo tensdo
crdnica provdvel. Devem ser classificadas em ambas as condigdes
até que a relacdo causal seja estabelecida, apds a interrupgao
da medicacdo que é utilizada excessivamente. Doentes com
1.6.5 Enxaqueca crénica provdvel devem ser classificados também
para o subtipo prévio de enxaqueca (geralmente 1.1 Enxaqueca
sem aura).

8.3 Cefaleia como efeito adverso
atribuido a medicacao cronica

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia presente em >15 dias/més, preenchendo os critérios
CeD:

B. Uso crénico de medicacéo' para qualquer indicagao terapéutica

C A cefaleia aparece durante a medicagao

D A cefaleia desaparece ap6és a interrupgao da medicacdo?

Notas

1. A definicdo da dose e da duracao variam com a medicacao.

2. O tempo para resolugao varia com o medicamento, mas pode
ser de meses.

Comentarios

A cefaleia pode ser devida a um efeito farmacoldgico directo
do medicamento, como a vasoconstri¢do produzindo hiperten-
sdo arterial maligna e cefaleia, ou a um efeito secundério como
a hipertenséo intracraniana induzida por farmacos. Esta dltima é
uma complicagdo reconhecida do uso por longo prazo de este-
réides anabolizantes, amiodarona, carbonato de litio, acido nali-
dixico, terapéutica substitutiva com hormonas da tiréide, tetra-
ciclina ou minociclina.
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8.3.1 Cefaleia induzida por hormona exdgena

Critérios de diagnédstico

A. Cefaleia ou enxaqueca preenchendo os critérios C e D

B. Uso regular de hormonas exégenas

C. A cefaleia ou a enxaqueca aparece ou piora acentuadamente
dentro de trés meses apds o inicio das hormonas exdgenas

D. A cefaleia ou a enxaqueca desaparece ou reassume o seu pa-
drao prévio dentro de trés meses apds a total descontinua-
¢ao do uso das hormonas exdgenas

Comentarios

O uso regular de hormonas exdégenas, tipicamente para a
contracepcao ou terapia de substitui¢do, pode estar associado
com o aumento na frequéncia ou com o surgimento de novo de
cefaleia ou enxaqueca.

Quando uma mulher apresenta também cefaleia ou enxaque-
ca associada a suspensdo de estrogéneo exdgeno, ambos os
cédigos 8.3.1 Cefaleia induzida por hormona exdgena e 8.4.3 Cefaleia por
privagdo de estrogénios deverao ser aplicados.

8.4 Cefaleia atribuida a privacao
de substancia

8.4.1 Cefaleia por privacao de cafeina

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia bilateral e/ou pulsétil preenchendo os critérios C e D

B. Consumo de cafeina de =200 mg/dia, por > duas semanas e
que € interrompido ou adiado

C. A cefaleia desenvolve-se dentro de 24 horas apdés a ultima
ingestao de cafeina e é aliviada dentro de uma hora por 100 mg
de cafeina

D. A cefaleia desaparece dentro de sete dias apds a interrupgao
completa do uso de cafeina

8.4.2 Cefaleia por privacdo de opidides

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia bilateral e/ou pulsétil preenchendo os critérios C e D

B. Consumo de opidides didrios por >3 meses e que € interrom-
pido

C. A cefaleia desenvolve-se dentro de 24 horas apds a ultima
ingestao de opidides.

D. A cefaleia desaparece dentro de sete dias apds a interrupgao
completa do uso de opidides

8.4.3 Cefaleia por privacao de estrogénios

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia ou enxaqueca preenchendo os critérios C € D

B. Uso diario de estrogéneos por =3 semanas e que € interrom-
pido

C. A cefaleia ou a enxaqueca aparece dentro de cinco dias apds
o ultimo uso de estrogénio

D. A cefaleia ou a enxaqueca desaparece dentro de trés dias

Sinapse

Comentarios

A privacdo de estrogéneo ap6s um periodo de uso desta hor-
mona (como, por exemplo, durante a interrup¢ao mensal perié-
dica do uso de contraceptivos orais ou de terapia de substitui-
¢do ou suplementagao) pode induzir a cefaleia ou a enxaqueca.

8.4.4 Cefaleia atribuida a privacao de
outras substancias de uso crénico

Critérios diagnéstico

A. Cefaleia bilateral e/ou pulsétil preenchendo os critérios C e D

B. Ingest&o diéria de outra substancia para além das antes men-
cionadas por >3 meses e que é interrompida

C. A cefaleia aparece em relagado temporal estreita com a inter-
rupcado do uso da substéncia

D. A cefaleia desaparece dentro de trés meses apds a suspen-
sao da substéancia.

Comentario

Tem sido referido, embora sem evidéncia suficiente, que a
suspensao das seguintes substancias pode provocar cefaleias:
corticosterdides, antidepressivos triciclicos, inibidores selecti-
vos da recaptagao de serotonina (SSRI), anti-inflamatérios nao
esterdides (AINEs).
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9. Cefaleia atribuida a infeccao

9.1 Cefaleia atribuida a infeccao intracraniana
9.1.1 Cefaleia atribuida a meningite bacteriana
9.1.2 Cefaleia atribuida a meningite linfocitéria
9.1.3 Cefaleia atribuida a encefalite
9.1.4 Cefaleia atribuida a abcesso cerebral
9.1.5 Cefaleia atribuida a empiema subdural

9.2 Cefaleia atribuida a infecgéo sistémica
9.2.1 Cefaleia atribuida infeccao bacteriana sistémica
9.2.2 Cefaleia atribuida a infeccado virusal sistémica
9.2.3 Cefaleia atribuida a outra infeccao sistémica

9.3 Cefaleia atribuida ao HIV (AIDS/SIDA)

9.4 Cefaleia crénica pés-infeccao
9.4.1 Cefaleia crénica pés-meningite bacteriana

Codificada noutro local

Cefaleias atribuidas a infeccdes locais extra-cranianas (como
ouvidos, olhos e seios para-nasais) sdo classificadas como sub-
tipos de 11. Cefaleia ou dor facial atribuida a perturbagdo do crdnio, pes-
coo, olhos, ouvidos, nariz, seios perinasais, dentes, boca ou estruturas cra-
nianas ou faciais.

Comentario geral
Cefaleia primdria, secunddria ou ambas?

Quando uma nova cefaleia ocorre pela primeira vez em
estreita relacdo com uma infeccdo, é classificada como uma
cefaleia secundaria a infeccéo. Isto também é verdadeiro se a
cefaleia tem as caracteristicas de enxaqueca, de cefaleia do tipo
tensdo ou de cefaleias em salvas. Quando uma cefaleia prima-
ria preexistente agrava em estreita relacdo temporal com uma
infeccao, ha duas possibilidades a ponderar. O doente pode
receber somente o diagndstico da cefaleia primaria preexisten-
te ou pode receber esse diagndstico mais o da cefaleia atribui-
da a infecgdo. Os factores que suportam o acréscimo do dltimo
diagnédstico sdo: uma relacdo temporal muito estreita com a
infeccao, agravamento acentuado da cefaleia preexistente, evi-
déncia muito clara de que a infeccdo pode agravar a cefaleia
priméaria e, finalmente, a melhoria ou o desaparecimento da
cefaleia ap6s a cura da infeccao.

Definitiva, provéavel ou crénica?

Um diagnéstico de Cefaleia atribuida a uma infecgdo sé se torna
definitivo somente quando a cefaleia desaparece ou melhora
significativamente apds o tratamento eficaz ou remissdo espon-
ténea da infecgao. Se a infeccdo ndo pode ser eficazmente tra-
tada ou ndo regride espontaneamente, ou quando o tempo foi
insuficiente para isso acontecer, um diagndstico de Cefaleia prova-
velmente atribuida a infeccdo é normalmente aplicado.

Isto néo se aplica a 9.1.1 Cefaleia atribuida a meningite bacteriana. E
reconhecido o facto de que esta cefaleia se pode tornar crénica.
Quando a infeccéo causal é eficazmente tratada ou regride espon-
taneamente, mas a cefaleia persiste depois de trés meses, o diag-
néstico muda para 9.4.1 Cefaleia cronica pds-meningite bacteriana.

Noutros casos, quando a infeccao é eliminada, mas a cefaleia
nao desaparece nem melhora significativamente apds trés
meses, o diagndstico de A.9.4.2 Cefaleia cronica pds-infec¢do ndo bacte-
riana deve ser considerado. Esta estd descrita somente no apén-
dice, pois tais cefaleias tém sido insuficientemente documenta-
das, e sdo necessarios estudos para estabelecer melhores crité-
rios de relagao causal.
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A cefaleia constitui um acompanhamento comum de in-
fecgdes virusais sistémicas como a gripe. Também é comum em
septicémias e mais raramente pode acompanhar outras in-
fecgbes sistémicas.

Em infec¢des intracranianas, a cefaleia € normalmente o pri-
meiro e o mais frequente sintoma encontrado. A ocorréncia de
um novo tipo de cefaleia que é difusa, pulsatil e associada com
uma sensagao de indisposicdo e/ou febre deve direccionar a
atenc¢do para uma infecgdo intracraniana mesmo na auséncia de
rigidez da nuca. Infelizmente, ndo ha bons estudos prospecti-
vos sobre as cefaleias associadas com infecgdo intracraniana e
critérios precisos de diagndstico para estes sub-tipos de dor de
cabeca ndo puderam ser desenvolvidos em todos os casos.

9.1 Cefaleia atribuida a infeccdo
intracraniana

9.1.1 Cefaleia atribuida a meningite bacteriana

Critérios de diagndstico
A. Cefaleia com pelo menos uma das caracteristicas seguintes e
preenchendo os critérios C e D:
1. dor difusa
2. intensidade aumentando gradualmente até se tornar forte
3. associada com nausea, fotofobia e/ou fonofobia
B. Evidéncia de meningite bacteriana pelo exame do LCR
C. A cefaleia aparece durante a meningite
D. Uma das duas condi¢des seguintes:
1. a cefaleia desaparece até trés meses apds a cura da me-
ningite
2. a cefaleia persiste, mas ainda ndo se passaram trés meses
desde a cura da meningite

Comentarios

A cefaleia é o sintoma mais comum da meningite bacteriana
e pode ser o primeiro. A cefaleia é um sintoma chave da sindro-
me meningeo ou meningismo, consistindo normalmente em
cefaleia, rigidez de nuca e fotofobia.

Vérios microrganismos podem causar meningite primaria e
secundaria. A estimulacdo directa dos terminais sensitivos loca-
lizados nas meninges pela infeccdo bacteriana é causa do co-
meco da cefaleia. Produtos bacterianos (toxinas), mediadores
de inflamagao, como bradicinina, prostaglandinas e citocinas e
outros agentes libertados pela inflamagao, ndo sé sdo causa
directa de dor, como induzem sensibilizacdo dolorosa e liberta-
¢do de neuropeptideos.

Quando uma cefaleia persiste apds trés meses, codificar
como 9.4.1 Cefaleia crénica pds-meningite bacteriana.

9.1.2 Cefaleia atribuida a meningite linfocitaria

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia com pelo menos uma das caracteristica seguintes e
preenchendo os critérios C e D:
1. inicio agudo
2. intensidade forte
3. associada com rigidez de nuca, febre, nausea, fotofobia

e/ou fonofobia

B. O exame do LCR revela pleocitose linfocitica, proteinas leve-

mente elevadas e glicose normal
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C. A cefaleia aparece em estreita relacdo temporal com menin-
gite

D. A cefaleia desaparece dentro de trés meses’ apds o trata-
mento bem sucedido ou remissdo esponténea da infeccao

Notas

1. Virus, borrelia, listeria, fungo, tuberculose ou outro(s) agente(s)
infeccioso(s) podem ser identificados através de métodos
apropriados.

2. A cefaleia normalmente desaparece dentro de uma semana.

Comentarios

A cefaleia, febre, fotofobia e rigidez de nuca sao os principais
sintomas de meningite linfocitica ou meningite ndo bacteriana e a
dor de cabega pode permanecer como o principal sintoma ao lon-
go de todo o curso da doenca.

A cefaleia pode aparecer na infecgdo intracraniana, mas tam-
bém em inflamacdo sistémica. Uma vez que os sinais de inflama-
¢ao sistémica associados com dor de cabeca, ndo significam ne-
cessariamente meningite ou encefalite, o diagndstico de meningi-
te linfocitica deve ser confirmado através de exame do LCR.

As entero-viroses respondem pela maioria das causas virais.
Os herpes simplex, o adenovirus, a varicela e outros, também
podem ser responsaveis.

9.1.3 Cefaleia atribuida a encefalite

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia com pelo menos uma das caracteristicas seguintes e
preenchendo os critérios C e D:
1. dor difusa
2. intensidade aumentando gradualmente até severa
3. associada com ndusea, fotofobia ou fonofobia

B. Sintomas e sinais neurolégicos de encefalite aguda e diagnds-
tico confirmado por EEG, exame do LCR, neuro-imagem e/ou
outra investigacao laboratorial'

C. A cefaleia aparece durante a encefalite

D. A cefaleia desaparece dentro de trés meses apds o tratamen-
to bem sucedido ou a remissdo espontanea da infeccao

Nota
1. O método de PCR fornece o diagndstico especifico.

Comentarios

As causas de cefaleia incluem a irritagdo meningea e o aumen-
to de pressdo intracraniana. A dor de cabeca pode também, ser
uma reacgao sistémica aos produtos téxicos do(s) agente(s) in-
feccioso(s). A cefaleia pode ocorrer precocemente e ser o tinico
sintoma clinico da encefalite.

Os virus herpes simplex, o arbovirus e o virus da varicela sdo
causas conhecidas de encefalite. Com excepg¢ao da encefalite
por HSV (nas quais 95% dos casos sao identificaveis por PCR), o
virus causador € identificado em menos da metade dos caos de
encefalite.

9.1.4 Cefaleia atribuida a abcesso cerebral

Critérios de diagndstico

A. Cefaleia com pelo menos uma das caracteristicas seguintes e
preenchendo os critérios C e D:
1. bilateral
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2. dor constante
3. intensidade aumentando gradualmente até moderada ou
forte
4. agravada por esfor¢o abdominal
5. acompanhada de nausea
B. Neuro-imagem e/ou evidéncia laboratorial de abcesso cerebral
C. A cefaleia aparece durante a infecgéo activa
D. A cefaleia desaparece dentro de trés meses apds o trata-
mento bem sucedido do abcesso

Comentarios

A compressao directa e a irritacdo das estruturas meningeas
ou arteriais e 0 aumento da pressao intracraniana s3o 0s mecanis-
mos que causam a cefaleia.

Os organismos que mais frequentemente causam abcesso
cerebral incluem estreptococos, Staphylococcus aureus, espécies de
bacteroides e enterobacteriacias. Os factores predisponentes
incluem as infec¢bes de seios peri-nasais, ouvidos, maxilares,
dentes ou pulmdes.

9.1.5 Cefaleia atribuida a empiema subdural

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia com pelo menos uma das caracteristicas seguintes e
preenchendo os critérios C e D:
1. unilateral ou muito mais intensa de um lado
2. associada com hipersensibilidade do cranio
3. acompanhada de febre
4. acompanhada de rigidez da nuca

B. Evidéncia por neuro-imagem e/ou laboratorial de empiema
subdural

C. A cefaleia aparece durante a infecgao activa e é localizada,
ou méxima, no lado do empiema

D. A cefaleia desaparece dentro de trés meses apds o trata-
mento bem sucedido do empiema

Comentarios

A cefaleia é causada pela irritacio meningea, pressao intra-
craniana aumentada e/ou febre.

O empiema subdural é frequentemente secundério a sinu-
site ou otite média. Pode também ser uma complicacdo da me-
ningite. O diagndstico precoce é feito por TC ou RM.

9.2 Cefaleia atribuida a infeccao
sistémica

Codificada noutro local

A cefaleia atribuida a meningite ou encefalite acompanhan-
do a infecgao sistémica deve ser codificada como 9.1 Cefaleia atri-
buida a infec¢do intracraniana.

Critérios de diagndstico
A. Cefaleia com pelo menos uma das caracteristicas seguintes e
preenchendo os critérios C e D:
1. dor difusa
2. intensidade aumentando gradualmente até moderada ou
severa
3. associada com febre, mal-estar geral ou outros sintomas
de infeccao sistémica
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B. Evidéncia de infecgéo sistémica

C. A cefaleia aparece durante a infecgao sistémica

D. A cefaleia desaparece dentro de 72 horas apds o tratamento
eficaz da infeccao

Comentarios

A cefaleia em infeccdes sistémicas é normalmente um sinto-
ma relativamente pouco importante e indtil para o diagnéstico.
Estas condi¢des sdo principalmente dominadas por febre, mal
estar geral e sintomas sistémicos. Ndo obstante, algumas infec-
¢Oes sistémicas, particularmente a gripe, tém dor de cabeca
como um sintoma proeminente juntamente com febre e outros
sintomas. Noutros casos, a infeccao sistémica é acompanhada
por meningite ou encefalite, e a dor de cabeca deve ser classifi-
cada com estas doengas.

A grande variabilidade quanto a propensao para causar cefa-
leia indica que as infec¢des sistémicas ndo tém esse efeito sim-
plesmente através da febre. Os mecanismos causadores de cefa-
leia incluem efeitos directos dos préprios microrganismos. Nas
doencas infecciosas, a cefaleia coexiste frequentemente com a
febre e pode ser dependente dela, mas a cefaleia pode ocorrer
na auséncia de febre. A presenca ou auséncia de febre pode ser
usada para a classificagao diferencial da cefaleia. A causa exacta
da dor de cabeca pela febre nao esta elucidada. Alguns microor-
ganismos infecciosos podem influenciar nicleos do tronco cere-
bral que libertam substancias que causam cefaleia, ou endotoxi-
nas que podem activar indutores da sintetase do éxido nitrico
(NOS) causando a producdo de 6xido nitrico (NO). A natureza
exacta destes mecanismos permanece em investigagao.

9.2.1 Cefaleia atribuida a infeccdo sistémica
bacteriana

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia que preenche os critérios para 9.2 Cefaleia atribuida a
infecgdo sistémica

B. Investigacdo laboratorial revela a reaccao inflamatéria e iden-
tifica o gérmen

Comentario

Alguns agentes infecciosos tém tropismo particular pelo sis-
tema nervoso central. Eles podem activar nicleos do tronco cere-
bral onde a libertacdo de toxina induz mecanismos da cefaleia.

9.2.2 Cefaleia atribuida a infeccdo sistémica
viral

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 9.2 Cefaleia atribuida a
infecgdo sistémica

B. Diagnéstico clinico e laboratorial (serologia e/ou PCR molecu-
lar) de infecgao viral

9.2.3 Cefaleia atribuida a outra infeccao
sistémica

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia preenchendo os critérios para 9.2 Cefaleia atribuida a
infecgdo sistémica

B. Diagndstico clinico e laboratorial (serologia, microscopia, cultu-
ra ou PCR molecular) de outra infecgao que nao bacteriana ou
viral
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9.3 Cefaleia atribuida ao HIV
(AIDS/SIDA)

Codificada noutro local
Cefaleia atribuida a uma infeccdo especifica sobreposta é
codificada de acordo com aquela infecgao.

Critérios de diagndstico

A. Cefaleia com modo de inicio, local e intensidade' variaveis,
preenchendo os critérios C e D

B. Confirmacdo da infeccdo pelo HIV e/ou do diagndstico de
SIDA, e da presenca de pato-fisiologia relacionada com o HIV
capaz de causar cefaleia’ por neuro-imagem, exame de LCR,
EEG e/ou investiga¢des laboratoriais

C. A cefaleia aparece em estreita relacao temporal com a fisio-
patologia relacionada com HIV

D. A cefaleia desaparece dentro de trés meses apds a infecgao
cessar

Notas

1. A cefaleia como um sintoma de infeccdo de HIV é em peso
bilateral. Por outro lado, o inicio, o local e a intensidade da
dor de cabeca variam de acordo com as condig¢des relaciona-
das com o HIV (tais como meningite, encefalite ou infeccao
sistémica) que estdo presentes.

2. Ver Comentdrios

Comentarios

A cefaleia tipo peso bilateral pode constituir uma parte da
sintomatologia da infeccdo pelo HIV. A cefaleia pode também
ser atribuida a meningite asséptica durante a infecgao pelo HIV
(mas nao exclusivamente nos estadios de SIDA) e a meningite
ou encefalite associada com infec¢des oportunistas ou neopla-
sias (as quais na sua maioria ocorrem nos estadios de SIDA). As
infec¢Oes intracranianas mais comuns na SIDA sao a toxo-
plasmose e a meningite criptocdcica.

A cefaleia que ocorre em doentes com HIV, mas atribuida a
uma infeccdo especifica sobreposta, € classificada de acordo
com essa infeccao.

9.4 Cefaleia cronica pés-infeccao

9.4.1 Cefaleia crénica pés-meningite
bacteriana

Critérios de diagndstico

A. Cefaleia com pelo menos uma das seguintes caracteristicas e
preenchendo as critérios C e D:
1. dor difusa e continua
2. associada a vertigem
3. associada a dificuldades de concentragido e/ou perda de

memdoria

B. Evidéncia de infeccao bacteriana intracraniana prévia por
exame do LCR ou neuro-imagem

C. A cefaleia é uma continuacdo directa da 9.1.1 Cefaleia atribuida
a meningite bacteriana

D. A cefaleia persiste por >3 meses apds a resolucéo da infecgao

Comentarios

Cerca de 32% dos sobreviventes de meningite bacteriana so-
frem de cefaleia persistente (Bohr et al., 1983).
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N3o hd nenhuma evidéncia de cefaleia persistente apds
outras infec¢des, mas os critérios para A.9.4.2 Cefaleia cronica pds-
infec¢do ndo bacteriana estdo no apéndice. Mais investigacdo é
necessaria.
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10. Cefaleias atribuida
a perturbacao da homeostase

10.1 Cefaleia atribuida a hipéxia e/ou hipercapnia
10.1.1 Cefaleia da grande altitude
10.1.2 Cefaleia do mergulho
10.1.3 Cefaleia da apneia do sono

10.2 Cefaleia da didlise

10.3 Cefaleia atribuida a hipertensao arterial

10.3.1 Cefaleia atribuida a feocromocitoma

10.3.2 Cefaleia atribuida a crise hipertensiva sem encefalo-
patia hipertensiva

10.3.3 Cefaleia atribuida a encefalopatia hipertensiva

10.3.4 Cefaleia atribuida a pré-eclampsia

10.3.5 Cefaleia atribuida a eclampsia

10.3.6 Cefaleia atribuida a resposta pressora aguda a um
agente exégeno

10.4 Cefaleia atribuida ao hipotiroidismo

10.5 Cefaleia atribuida ao jejum

10.6 Cefaleia cardiaca

10.7 Cefaleia atribuida a outra perturbacdo da homeostase

Codificada noutro local
7.1.2 Cefaleia atribuida a hipertensdo intracraniana secunddria a causa
metabdlica, toxica ou hormonal.

Comentaério geral
Cefaleia primdria, secunddria ou ambas?

Quando uma nova cefaleia ocorre pela primeira vez em es-
treita relagdo temporal com um alteracdo da homeostase, ela é
classificada como uma cefaleia secundaria aquela alteracéo. Isso
também é verdadeiro se a cefaleia apresentar caracteristicas de
enxaqueca, cefaleia do tipo tensio ou cefaleia em salvas. Quan-
do uma cefaleia priméria preexistente agrava em estreita relagao
temporal com a alteracdo da homeostase, existem duas possibi-
lidades e € necessario ponderacdo. O doente pode receber ape-
nas o diagnéstico da cefaleia priméria preexistente ou pode
receber esse diagndstico mais o de cefaleia atribuida a alteracéo
homeostética. Os factores que apoiam o acréscimo deste dltimo
diagnéstico sdo: uma relacdo temporal muito préxima com a
alteracdo da homeostase, um marcado agravamento da cefaleia
preexistente, boa evidéncia de que a perturbacdo da homeos-
tase pode agravar a cefaleia primaria, e, finalmente, a melhoria
ou o desaparecimento da cefaleia apds melhoria ou término da
perturbagado da homeostase.

Definitiva, provéavel ou crénica?

O diagnéstico de Cefaleia atribuida a perturbagdo da homeostase s6
se torna definitivo quando a cefaleia desaparece ou melhora
significativamente apds tratamento eficaz ou remissdo esponta-
nea da alteragdo. Se esta ndo puder ser tratada eficazmente ou
nado regride espontaneamente, ou quando nao houve tempo sufi-
ciente para que isso ocorresse, um diagndstico de Cefaleia prova-
velmente atribuida a perturbagdo da homeostase ¢ geralmente aplicado.

A alternativa, quando a alteracdo da homeostase é eficaz-
mente tratada ou regride espontaneamente, mas a cefaleia nao
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desaparece ou melhora significativamente apds trés meses, o
diagndstico a ser aplicado é o de A10.8 Cefaleia crénica pds-pertur-
bagdo da homeostase. Isto é descrito apenas no apéndice, uma vez
que essas cefaleias sdo insuficientemente documentadas e
mais estudos sdo necessérios para se estabelecer melhores cri-
térios de relacdo causal.

Introducao

As cefaleias descritas aqui foram previamente referidas como
Cefaleia associada a doenga sistémica ou metabdlica. Contudo, conside-
rou-se que a terminologia Cefaleia atribuida a perturbagdo da homeos-
tase pudesse expressar mais exactamente a verdadeira natureza
dessas cefaleias. As cefaleias causadas por alteracoes significati-
vas da pressao arterial e isquemia do miocardio sao agora inclui-
das nesta seccdo. Além disso, as perturbacdes homeostaticas
que afectam uma variedade de sistemas orgénicos, incluindo as
alteracoes dos gases arteriais, as alteragdes da volémia como na
didlise e as alteragdes da funcdo enddcrina sao descritas aqui. A
cefaleia atribuida ao jejum também esta incluida.

10.1 Cefaleia atribuida a hipdxia
e/ou hipercapnia

Comentarios
A cefaleia ocorre dentro de 24 horas ap6s o inicio agudo da
hipéxia com Pa02<70 mmHg ou em doentes cronicamente hipoxi-
cos com PaO2 persistentemente neste valor ou abaixo dele.
Frequentemente, é dificil separar os efeitos da hipdxia e
hipercapnia.

10.1.1 Cefaleia da grande altitude

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia com pelo menos uma das seguintes caracteristicas e
preenchendo os critérios C e D:
1. bilateral

. frontal ou fronto-temporal

. caracter em peso ou pressao

. intensidade fraca ou moderada

. agravada por exercicio, movimento, esforco abdominal,

tosse ou inclinagao

B. Subida a altitudes superiores a 2.500 m

C. A cefaleia aparece dentro de 24 horas apés a subida

D. A cefaleia desaparece dentro de 8 horas apds a descida

VT B W N

Comentarios

A cefaleia é uma complicagéo frequente da subida a grandes
altitudes, ocorrendo em mais de 80% dos casos. A 10.1.1 Cefaleia
da grande altitude parece ndo depender de histéria prévia de
cefaleia, embora doentes com enxaqueca possam descrever
uma cefaleia mais intensa que se assemelha as suas crises tipi-
cas de enxaqueca.

A doenca aguda da altitude consiste em cefaleia pelo menos
moderada associada a um ou mais dos seguintes sintomas: nau-
sea, anorexia, fadiga, tontura, e perturbagdes do sono. A aceto-
zolamida (125mg duas ou trés vezes ao dia) pode reduzir a sus-
ceptibilidade a doenca aguda da altitude. As estratégias pre-
ventivas incluem a aclimatagéo por dois dias antes de se dedi-
car a esforcos extenuantes em grandes altitudes, evitar o con-
sumo de alcool e aumentar a ingestdo de liquidos. A maioria
das cefaleias da grande altitude responde a analgésicos sim-
ples como o paracetamol ou o ibuprofeno.
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10.1.2 Cefaleia do merqulho

Codificada noutro local

1.Enxaqueca, 2. Cefaleia do tipo tensdo (TTH/CTT), 4.3 Cefaleia pri-
mdria do exercicio, 11.2.1 Cefaleia cervicogénica, 13.6 Nevralgia do
supraorbitdrio, 13.10 Cefaleia por compressdo externa e 13.11 Cefaleia do
estimulo frio desencadeada pelo mergulho séo classificadas como
tais perturbacgoes.

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia sem caracteristicas tipicas conhecidas, preenchen-
do os critérios C e D

B. Mergulho a uma profundidade além de 10m

C. A cefaleia aparece durante o mergulho e é acompanhada por
pelo menos um dos seguintes sintomas de intoxicagdo por
CO2 na auséncia de doenca da descompressao:

. sensagdo de cabeca vazia

. confusdo mental

. dispneia

. sensagao de rubor facial
5. incoordenacao motora

D. A cefaleia desaparece dentro de uma hora apés o tratamen-
to com O, a 100%

A w N =

Comentarios

Sabe-se que a hipercapnia causa relaxamento da muscula-
tura lisa cerebro-vascular e leva a vasodilatacao e a elevagao da
pressao intracraniana. Existe alguma evidéncia de que a hiper-
capnia na auséncia de hipdxia esteja associada a cefaleia. O
melhor exemplo clinico de cefaleia atribuida a hipercapnia
ocorre em mergulhadores. O diéxido de carbono pode acumu-
lar-se num mergulhador que intencionalmente prenda a respira-
¢do de forma intermitente(nado respira) numa tentativa errada de
economizar o fornecimento do ar, ou que realiza respiracoes
superficiais para minimizar as oscila¢des de flutuacdo em passa-
gens estreitas de cavernas ou destrocos afundados. Os mer-
gulhadores podem também hipoventilar inadvertidamente
quando o equipamento de mergulho ou colete flutuante aperta-
dos restringem a expanséo toracica, ou quando ventilam inade-
quadamente em resposta ao esforco fisico. Os exercicios exte-
nuantes aumentam em mais de dez vezes a producdo de CO,
resultando na elevacdo transitéria de PCO, a mais de 60mmHg.
A cefaleia do mergulho habitualmente intensifica-se durante a
fase de descompressao do mergulho ou no retorno a superficie.

Uma cefaleia leve ndo especifica também é comum em mer-
gulhadores com doenca de descompressdo e pode estar asso-
ciada a dor musculo-esquelética e, em casos mais graves com
sintomas neurolégicos focais e/ou respiratérios, perda da cons-
ciéncia e ou défices cognitivos.

A cefaleia em mergulhadores pode ocorrer também como
resultado da intoxicacdo do monéxido de carbono, o qual rara-
mente contamina o fornecimento de ar comprimido aos mergu-
Ihadores se o sistema de fornecimento de ar for posicionado de
forma a ligar-se a um mecanismo de descarga de combustdo
impropriamente direccionado. Essa cefaleia é codificada como
8.1.3 Cefaleia induzida por mondxido de carbono (CO).

Enxaqueca, cefaleia do tipo tensdo, cefaleia priméaria do
exercicio, cefaleia cervicogénica, nevralgia supra-orbitaria, cefa-
leia por compressao externa e cefaleia por estimulo frio, podem
ocorrer durante o mergulho, mas nestas circunstancias o mergu-
lho deve ser considerado como um factor desencadeante e néo
propriamente como uma causa de cefaleia.
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10.1.3 Cefaleia da apneia do sono

Critérios de diagndstico
A. Cefaleia recorrente preenchendo os critérios C € D e com
pelo menos uma das seguintes caracteristicas:
1. ocorre em >15 dias por més
2. bilateral, tipo pressdo e ndo acompanhada de ndusea,
fotofobia ou fonofobia
3. cada episédio de cefaleia desaparece dentro de 30 minu-
tos
B. Apneia do sono (indice de perturbagdes respiratérias maior
ou igual a 5) demonstrada por polissonografia nocturna
C. A cefaleia esta presente ao acordar
D. A cefaleia cessa dentro de 72 horas e nao recorre apds trata-
mento eficaz da apneia do sono

Comentarios

Embora a cefaleia matinal seja mais comum em doentes com
apneia de sono do que na populagao geral, a cefaleia presente
ao acordar é um sintoma inespecifico que ocorre numa varie-
dade de cefaleias primérias e secundarias, noutras doencas res-
piratérias relacionadas ao sono para além da apneia do sono
(ex.: sindrome de Pickwick, doenga pulmonar obstructiva créni-
ca), e noutros perturbacdes primérias do sono, como a sindrome
dos movimentos periédicos das pernas. Um diagnéstico defini-
tivo de 10.1.3 Cefaleia da apneia do sono necessita de realizacdo de
polissonografia nocturna.

Nao esta definido se o0 mecanismo envolvido na 10.1.3 Cefa-
leia da apneia do sono esta relacionada com a hipdxia, a hipercapnia
ou a perturbagao do sono.

10.2 Cefaleia da didlise

Critérios de diagndstico

A. Pelo menos trés crises de cefaleia aguda preenchendo os cri-
térios C e D

B. O doente encontra-se em hemodialise

C. A cefaleia aparece em pelo menos metade das sessdes de
hemodialise

D. A cefaleia desaparece dentro de 72 horas apds cada sessédo
dialitica e/ou cessa totalmente apés a realizagdo bem suce-
dida de transplante

Comentarios

A cefaleia ocorre frequentemente em associagao com a hipo-
tensao e com a sindrome do desequilibrio dialitico. A sindrome
do desequilibrio dialitico pode iniciar-se com cefaleia e pro-
gredir para obnubilacéo e, finalmente, coma, com ou sem con-
vulsdes. Esta sindrome € rara e pode ser evitada pela alteracao
dos parametros dialiticos.

Como a cafeina é rapidamente removida pela diélise,
8.4.1 Cefaleia por privacdo de cafeina deve ser considerada nos doen-
tes que consomem grandes quantidades de cafeina.

10.3 Cefaleia atribuida
a hipertensao arterial

Comentarios

A hipertensao arterial crénica leve(140-159/90-99mmHg) ou
moderada 160-179/100-109mmHg) parece nao causar cefaleia. Se a
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hipertensao arterial moderada predispde a cefaleia € uma questao
que permanece controversa, mas héa pouca evidéncia de que isso
ocorra. A monitorizagcao ambulatéria da pressao arterial em doen-
tes com hipertensio arterial leve ou moderada néo revelou uma
relagdo convincente entre as flutuagdes da pressao arterial, num
periodo de 24 horas, e a presenca ou a auséncia de cefaleia.

10.3.1 Cefaleia atribuida a feocromocitoma

Critérios de diagnéstico

A. Crises intermitentes e discretas de cefaleias acompanhadas
pelo menos um dos seguintes e preenchendo os critérios C e D:
1. sudorese
2. palpitacoes
3. ansiedade
4. palidez

B. Feocromocitoma demonstrado por investigagdes bioquimi-
cas, exames de imagem e/ou cirurgia

C. A cefaleia aparece concomitantemente com o aumento
abrupto da pressao arterial

D. A cefaleia desaparece ou melhora significativamente dentro
de uma hora apés normalizagdo dos niveis tensionais

Comentarios

Uma cefaleia paroxistica ocorre em 51% a 80% dos doentes
com feocromocitoma. E frequentemente intensa, frontal ou occi-
pital e geralmente descrita como de carécter pulsétil ou cons-
tante. Uma caracteristica importante dessa cefaleia € a duracdo
curta, menos de 15 minutos em 50% e menos de 1 hora em 70%
dos doentes. Outras caracteristicas incluem apreensdo e/ou
ansiedade, frequentemente com a sensacdo de morte eminen-
te, tremor, distirbios visuais, dor abdominal ou toracica, nau-
seas, vomitos e ocasionalmente parestesias. A face pode empa-
lidecer ou ruborizar-se durante as crises.

O diagndstico é estabelecido pela demonstracdo de um
aumento de excrecdo de catecolaminas ou dos seus metaboli-
tos, e pode geralmente ser assegurado na anélise de uma tnica
amostra de urina de 24 horas colhida quando o doente esta
hipertenso ou sintomaético.

Quando a encefalopatia hipertensiva esta presente, a cefa-
leia é codificada como 10.3.3 Cefaleia atribuida a encefalopatia hiper-
tensiva. Quando o diagnéstico de feocromocitoma ainda nao foi
realizado e a encefalopatia hipertensiva nio esta presente, os
doentes podem preencher os critérios de diagndstico para
10.3.2 Cefaleia atribuida a crise hipertensiva sem encefalopatia hipertensiva.

10.3.2 Cefaleia atribuida a crise hipertensiva
sem encefalopatia hipertensiva

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia com pelo menos uma das seguintes caracteristicas e
preenchendo os critérios C e D:
1. bilateral
2. caracter pulsatil
3. desencadeada pela actividade fisica

B. Crise hipertensiva definida como um aumento paroxistico da
pressao arterial sistélica (para >160 mmHg) e/ou diastélica
(para >120 mmHg), mas sem caracteristicas clinicas de ence-
falopatia hipertensiva.

C. A cefaleia aparece durante a crise hipertensiva

D. A cefaleia desaparece dentro de uma hora apés a normaliza-
¢ao da pressao arterial
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E. As investigacOes apropriadas afastaram as toxinas vasopresso-
ras ou os medicamentos como factores causais.

Comentarios

A hipertensao paroxistica pode ocorrer em associa¢do com a
faléncia dos reflexos dos baroreceptores (apds endarterectomia
carotidea ou subsequente a irradiacdo do pescoco) ou em doen-
tes com tumores de células enterocromafins.

10.3.3 Cefaleia atribuida a encefalopatia hiper-
tensiva

Critérios de diagndstico

A. Cefaleia preenchendo os critérios C e D e com pelo menos
uma das seguintes caracteristicas:
1. dor difusa
2. caracter pulsatil
3. agravada pela actividade fisica

B. Elevacao persistente da tensao arterial para >160/100 mmHg
com pelo menos dois dos seguintes:
1. confusdo mental
2. redugdo do nivel da consciéncia
3. perturbagdes visuais (outros que nido os da enxaqueca

com aura tipica) incluindo amaurose

4. crises epilépticas

C. A cefaleia aparece em estreita relagao temporal com o au-
mento da pressao arterial

D. A cefaleia desaparece dentro de trés meses apds o tratamen-
to eficaz e o controle da hipertensao

E. Outras causas dos sintomas neuroldgicos foram excluidas

Comentarios

Admite-se que a encefalopatia hipertensiva ocorra quando a
vasoconstricdo vascular cerebral compensatéria ndo consegue
prevenir a hiperperfusao cerebral a medida que a pressao arterial
sobe. A mediada que a auto regulagio normal do fluxo sanguineo
cerebral é suplantada, a permeabilidade endotelial aumenta e o
edema cerebral desenvolve-se. Na RM, frequentemente, isto é
mais evidente na substéncia branca parieto-occcipital.

Embora a encefalopatia hipertensiva em doentes com hiper-
tensdo arterial crénica seja habitualmente acompanhada por uma
pressao arterial diastélica >120 mmHg e por uma retinopatia
hipertensiva de grau 3 ou 4 (classificacdo de Keith-Wagner), indi-
viduos previamente normotensos podem desenvolver sinais de
encefalopatia com pressdo arterial tdo baixa quanto 160/100
mmHg. A retinopatia hipertensiva pode nao estar presente por
ocasiao da apresentacao clinica.

Qualquer causa de hipertensao incluindo feocromocitoma e
ingestao de toxinas vasopressoras, pode levar a encefalopatia
hipertensiva.

10.3.4 Cefaleia atribuida a pré-eclampsia

Critérios de diagndstico

A. Cefaleia preenchendo os critérios C e D e com pelo menos
uma das seguintes caracteristicas:
1. bilateral
2. caracter pulsatil
3. desencadeada por actividade fisica

B. Gravidez ou puerpério (até sete dias apds o parto) e pré-
eclampsia definida por ambos os seguintes:
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1. hipertensao (>140/90 mmHg) documentada por duas me-
digdes da pressdo arterial com intervalo de pelo menos
quatro horas

2. excrecao urinaria de proteina >0,3g em 24horas

C. A cefaleia aparece durante periodos de pressao arterial ele-
vada

D. A cefaleia desaparece dentro de sete dias apds o tratamen-
to eficaz da hipertensao

E. As investigacdes apropriadas afastaram as toxinas vasopresso-
ras, os medicamentos ou o feocromocitoma como factores cau-
sadores

Comentario

A placenta parece essencial para o desenvolvimento da pré-
eclampsia. A pré-eclampsia € um perturbagdo multi-sistémica
com vérias formas. Além da hipertensdao podem ocorrer protei-
ntria, edema dos tecidos, trombocitopenia e altera¢oes da fun-
¢ao hepadtica. A pré-eclampsia parece envolver uma forte res-
posta inflamatéria materna, com ampla actividade sistémica
imunolégica.

10.3.5 Cefaleia atribuida a eclampsia

Critérios de diagndstico
A. Cefaleia preenchendo os critérios C e D e com pelo menos
uma das seguintes caracteristicas:

1. bilateral

2. caréacter pulsatil

3. agravada por actividade fisica

B. Gravidez ou puerpério (até sete dias apds o parto) e pré
eclampsia definida pelos seguintes parametros:

1. hipertensao (>140/90 mmHg) documentada por duas
medicoes da pressao arterial com intervalo de pelo menos
quatro horas

2. excrecao urinaria de proteina >0,3g em 24horas

3. uma crise epiléptica ocorreu

C. A cefaleia aparece durante periodos de pressao arterial ele-
vada

D. A cefaleia desaparece dentro de sete dias apds o tratamen-
to eficaz da hipertensao

E. As investigagdes apropriadas afastaram as toxinas vasopres-
soras, os medicamentos ou o feocromocitoma como factores
causadores

F. Um acidente vascular cerebral foi excluido

Comentario
Os relatos de casos indicam que a eclampsia pode ocorrer
quer no puerpério quer durante a gravidez.

10.3.6 Cefaleia atribuida a resposta pressora
aguda a um agente exégeno

Codificada noutro local
8.1.6 Cefaleia induzida por cocaina.

Critérios de diagndstico

A. Cefaleia sem caracteristicas tipicas conhecidas, preenchen-
do critérios C e D

B. Um agente apropriado ou toxina foi administrado ou ingerido
e uma elevacdo aguda da pressao arterial ocorreu

C. A cefaleia aparece em estreita relagdo temporal com a ele-
vacdo aguda da pressao arterial
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D. A cefaleia desaparece dentro de 24 horas apds a normaliza-
¢ao da pressao arterial
E. Nenhum outro mecanismo para a cefaleia é evidente

Comentarios

Além da cocaina, os agentes que podem produzir elevacoes
agudas da pressao arterial incluem os simpaticomiméticos e as
anfetaminas, e os inibidores da monoamina-oxidase quando
ocorrem interac¢gdes com alimentos contendo tiramina.

Nao ha evidéncia suficiente para estabelecer critérios quan-
to ao grau de elevacao da pressdo arterial que é necessario
obter para desencadear cefaleia, além de que pode variar de
pessoa para pessoa. O critério D é arbitrario, mas foi incluido
para aumentar a especificidade do diagndstico.

10.4 Cefaleia atribuida
ao hipotiroidismo

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia preenchendo os critérios C e D e com pelo menos
uma das seguintes caracteristicas:
1. bilateral
2. nao pulsatil
3. continua

B. O hipotiroidismo é demonstrada por investiga¢des apropria-
das

C. A cefaleia aparece dentro de dois meses apds se tornarem
evidentes os outros sintomas do hipotiroidismo

D. A cefaleia desaparece dentro de dois meses apds o trata-
mento eficaz do hipotiroidismo

Comentario

Estima-se que aproximadamente 30% dos doentes com hi-
potiroidismo sofram de cefaleia. O seu mecanismo néo é claro.
Ha uma preponderancia feminina e frequentemente uma his-
téria de enxaqueca na infancia. Cefaleia atribuida ao hipo-
tiroidismo ndo esta associada a ndusea e vémitos.

10.5 Cefaleia atribuida ao jejum

Classificada noutro local

A enxaqueca induzida por hipoglicemia é classificada de
acordo com o sub-tipo: 1. Enxaqueca, com hipoglicemia conside-
rada como factor precipitante.

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia com pelo menos uma das seguintes caracteristicas
preenchendo os critérios C e D:
1. localizacdo frontal
2. dor difusa
3. caracter nao pulsatil
4. intensidade fraca a moderada

B. O doente jejuou >16horas

. A cefaleia aparece durante o jejum

D. A cefaleia desaparece dentro de 72 horas apds o retorno a
ingestdo alimentar

0O

Comentarios

A cefaleia pelo jejum € significativamente mais comum em
individuos com histéria pregressa de cefaleia. Naqueles indivi-
duos com histéria pregressa de enxaqueca, a cefaleia pode
assemelhar-se a 1.1 Enxaqueca sem aura.
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A possibilidade da cefaleia se desenvolver em resultado do
jejum aumenta com a durac¢ao do jejum.

A cefaleia associada ao jejum ndo parece estar relacionada
com a duracdo do sono, a interrupc¢ao da ingestao de cafeina ou
a hipoglicemia. Embora a cefaleia possa ocorrer dentro das con-
di¢des de disfuncado cerebral induzida pela hipoglicemia, nao ha
evidéncias conclusivas que sustentem uma relacdo causal. A
cefaleia do jejum pode ocorrer na auséncia de hipoglicémia, a
hipoglicémia insulino-induzida ndo desencadeia cefaleia em
individuos com enxaqueca, e a cefaleia ndo é uma queixa habi-
tual de doentes que se apresentam em servicos de urgéncia com
hipoglicémia sintomética. Estudos bem controlados s&o necessé-
rios para demonstrar uma relagéo causal, se existir.

10.6 Cefaleia cardiaca

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia, que pode ser severa, agravada pelo exercicio e
acompanhada de nausea, preenchendo os critérios C e D

B. Uma isquemia miocérdica aguda

C. A cefaleia aparece concomitantemente com a isquemia mio-
cardica aguda

D. A cefaleia desaparece e nao recorre apds tratamento médico
eficaz da isquemia ou revascularizac¢do corondria

Comentarios

O diagnéstico deve incluir uma documentacao cuidadosa da
cefaleia e simultaneamente isquemia cardiaca durante teste
ergométrico com prova esfor¢o ou cintigrafia nuclear cardiaca em
stress. A falha em reconhecer e correctamente diagnosticar a
10.6 Cefaleia cardiaca pode ter graves consequéncias. Como tal,
distinguir esta perturbagao de 1.1 Enxaqueca sem aura tem uma
importancia fundamental, particularmente porque os medica-
mentos vaso-constritores (ex.: triptanos, ergotamina) que estao
indicados no tratamento de enxaqueca, estdo contra-indicados
nos doentes com doenca cardiaca isquémica. Ambas as situa-
¢bes podem produzir uma cefaleia forte acompanhada de nau-
sea e ambas podem ser desencadeados pelo exercicio. Uma
cefaleia semelhante a enxaqueca pode ser desencadeada pelo
tratamento da angina, como por exemplo com nitroglicerina.

10.7 Cefaleia atribuida a outra
perturbacao da homeostase

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia preenchendo os critérios C e D

B. Evidéncia de uma perturbacdo da homeostase para além da-
quelas descritas anteriormente

C. A cefaleia aparece dentro de dois meses apds o inicio da
alteragdo e existe outra evidéncia de que tal perturbagao
pode causar cefaleia

D. A cefaleia desaparece dentro de trés meses apds a resolucgéo
do perturbagado da homeostase

Referéncias bibliograficas

10.1.1 Cefaleia da grande altitude;

10.1.3 Cefaleia da apneia do sono

Aldrich MS, Chauncey JB. Are morning headaches part of obstructive sleep apnea
syndrome? Arch Intern Med 1990; 150:1265-1267.

Appenzeller O. Altitude Headache. Headache 1972; 12:126-129.

SUPLEMENTO1 | Volume 5 | N.°1 | Maio de 2005

Ginsberg MD. Carbon monoxide intoxication: clinical features, neuropathology and
mechanisms of injury. ] Toxicol Clin Toxicol 1985; 23:281-288.

Heckerling PS, Leikiin JB, Maturen A, Perkins JT. Predictors of occult carbon monoxide
poisoning in patients with headache and dizziness. Ann Intern Med 1987; 107:174-176.
Jozefowicz, RF. Neurologic manifestations of pulmonary disease. Neurologic Clinics 1989;
7:605-16.

Lipton RB, Mazer C, Newman LC, Solomon S. Sumatriptan relieves migraine-like
headaches associated with carbon monoxide exposure. Headache 1997; 37:392-395.
Loh, NK; Dinner, DS; Foldvary, DO; Skobieranda, F; Yew, WW. Do patients with obstruc-
tive sleep apnea wake up with headaches? Arch Intern Med 1999;159:1765-1768.

Poceta ]S, Dalessio DJ. Identification and treatment of sleep apnea in patients with
chronic headache. Headache 1995; 35:586-589.

Porcelli J, Gugelchuk G. A trek to the top: A review of acute mountain sickness. ] Amer
Osteopath Assoc 1995; 95:718-720.

Silber E, Sonnenberg P, Collier DJ, Pollard A, Murdoch DR, Goadsby PJ. Clinical fea-
tures of headache at altitude: a prospective study. Neurology 2003; 60:1167-71.

10.1.2 Cefaleia do mergulho

Cheshire WP, Ott MC Jr. Headache in divers. Headache 2001; 41:235-247.

Edmonds RC, Greene ER, Schoene RB, et al. Diving and subaquative medicine. 3rd
Ed. Oxford: Butterworth-Heinemann; 1992:404-406.

Sliwka U, Kransney JA, Simon SG, et al. Effects of sustained low-level elevations of car-
bon dioxide on cerebral blood flow and autoregulation of the intracerebral arteries in
humans. Aviat Space Environ Med 1998; 69:299-306.

10.2 Cefaleia da didlise

Antoniazzi AL, Bigal ME, Bordini CA, Speciali JG. Headache associated with dialysis.
The IHS criteria revisited. Cephalalgia 2003; 23:146-9.

Jameson, MD, Wiegmann, TB. Principles, uses, and complications of hemodialysis.
Medical Clinics of North America 1990; 74:945-60.

10.3 Cefaleia atribuida a hipertensdo arterial

Dodick DW. Recurrent short-lasting headache associated with paroxysmal hyperten-
sion: a clonidine-responsive syndrome. Cephalalgia 2000; 20:509-514.

Gus M, Fuchs FD, Pimentel M, Rosa D, Melo AG, Moreira LB. Behavior of ambulatory
blood pressure surrounding episodes of headache in mildly hypertensive patients.
Arch Intern Med 2001; 161:252-255.

Kruszewski P, Bieniaszewski L, Neubauer ], Krupa-Wojciechowska B. Headache in
patients with mild to moderate hypertension is generally not associated with simul-
taneous blood pressure elevation. ] Hypertension 2000; 18:437-444.

Lance JW, Hinterberger H. Symptom of pheochromocytoma with particular reference to
headache, correlated with catecholamine production. Arch Neurol 1976; 33:281-288.
Land SH, Donovan T. Pre-eclampsia and eclampsia headache: classification recom-
mendation [letter]. Cephalalgia 1999; 19:67-9.

Loh KC, Shlossberg AH, Abbott EC, Salisbury SR, Tan MH. Phaeochromocytoma: a
ten-year survey. Quart | Med 1997; 90:51-60.

Mannelli M, lanni L, Cilotti A, Conti A. Pheochromocytoma in Italy: A multicentric ret-
rospective study. Eur ] Endocrinol 1999; 141:619-624.

Thomas JE, Rooke ED, Kvale WF. The neurologists experience with pheochromocy-
toma. JAMA 1966; 197:754-758.

Vaughan CJ, Delanty N. Hypertensive emergencies. Lancet 2000; 356:411-417.

Walker JJ. Pre-eclampsia. Lancet 2000; 56:1260-65.

Weiss NS. Relation of high blood pressure to headache, epistaxis, and selected other
symptoms. The United States Health Examination Survey of Adults. N Engl ] Med 1972;
287:631-3.

Zampaglione B, Pascale C, Marchisio M, Cavallo-Perin P. Hypertensive urgencies and
emergencies. Prevalence and clinical presentation. Hypertension 1996; 27:144-147.

10.4 Cefaleia atribuida a hipertiroidismo

Airaghi L, Catania A. Endocrine headache. In: Seminars in headache management.
Neuroendocrinological aspects of headache, vol 4, number 4. B.C.Decker Inc, 1999:1-15.
Amy JR. Tests of thyroid function in chronic headache patients. Headache 1987; 27:351-3.
Arafah BM, Prunty D, Ybarra ], Hlavin ML, Selman WR. The dominant role of increased
intrasellar pressure in the pathogenesis hypopituitarism, hyperprolactinemia, and
headache in patients with pituitary adenomas. ] Clin Endocrinol Metab 2000; 85:1789-93.
Fenichel NM. Chronic headache due to masked hypothyroidism. Ann Intern Med 1948;
29:456-60.

Moreau T. Headache in hypothyroidism. Prevalence and outcome under thyroid hor-
mone therapy. Cephalalgia 1988; 18:687-689.

10.5 Cefaleia atribuida ao jejum

Dalton K. Food intake prior to migraine attacks. Study of 2,313 spontaneous attacks.
Headache 1975; 15:188-193.

Dexter D, Roberts ], Byer JA. The five hour glucose tolerance test and effect of low
sucrose diet in migraine. Headache 1978; 18:91-94.

Malouf R, Brust JCM. Hypoglycemia: causes, neurological manifestations, and out-
come. Ann Neurol 1985; 17:421-430.

Mosek, AC, Korczyn, A.D. Yom Kippur Headache. Neurology 1995; 45:1953-1955.
Pearce J. Insulin induced hypoglycaemia in migraine. ] Neurol Neurosurg Psychiat 1971;
34:154-156.

Service FJ. Hypoglycemic disorders. In: Wyngaarden JB, Smith LH, Bennett JC, eds.
Cecil’s textbook of medicine, 18th ed. Philadelphia: WB Saunders, 1992:1310-1317.

10.6 Cefalalgia cardiaca

Blacky RA, Rittlemeyer JT, Wallace MR. Headache angina. Am ] Cardiol 1987;60:730.
Bowen ], Oppenheimer G. Headache as a presentation of angina: reproduction of
symptoms during angioplasty. Headache 1993; 33:238-239.

Fleetcroft R, Maddocks JL. Headache due to ischaemic heart disease. ] R Soc Med 1985;
78:676.

Grace A, Horgan ], Breathnach K, Staunton H. Anginal headache and its basis.
Cephalalgia 1997; 17:195-6.

Lefkowitz D, Biller J. Bregmatic headache as a manifestation of myocardial ischemia.
Arch Neurol 1982; 39:130.

Lipton RB, Lowenkopf T, Bajwa ZH, Leckie RS, Ribeiro S, Newman LC, Greenberg MA.
Cardiac cephalgia: a treatable form of exertional headache. Neurology 1997; 49:813-816.
Vernay D, Deffond D, Fraysse P, Dordain G. Walk headache: an unusual manifestation
of ischemic heart disease. Headache 1989; 29:350-351.

Sinapse

91



92

11. Cefaleia ou dor facial atribuida
a perturbacao do cranio, pesco-
¢o, olhos, ouvidos, nariz, seios
perinasais, dentes, boca
ou outras estruturas cranianas
ou faciais

11.1 Cefaleia atribuida a perturbagéo de osso craniano

11.2 Cefaleia atribuida a perturbagdo do pescoco
11.2.1 Cefaleia cervicogénica
11.2.2 Cefaleia atribuida a tendinite retrofaringea
11.2.3 Cefaleia atribuida a distonia craniocervical

11.3 Cefaleia atribuida a perturbagao dos olhos
11.3.1 Cefaleia atribuida a glaucoma agudo
11.3.2 Cefaleia atribuida a erros de refraccao
11.3.3 Cefaleia atribuida a heteroforia ou heterotropia
(estrabismo latente ou manifesto)
11.3.4 Cefaleia atribuida a inflamac&o ocular

11.4 Cefaleia atribuida a perturbagédo dos ouvidos
11.5 Cefaleia atribuida a rinosinusite

11.6 Cefaleia atribuida a perturbagao dos dentes, mandibula
ou estruturas relacionadas

11.7 Cefaleia ou dor facial atribuida a perturbagao da articula-
¢ao temporomandibular (TMJ/ATM)

11.8 Cefaleia atribuida a outra perturbagao do cranio, pescoco,
olhos, ouvidos, nariz, seios perinasais, dentes, boca ou
outras estruturas

Classificada noutro local

Cefaleias decorrentes de traumatismo da cabeca ou pesco-
¢o sao classificadas no grupo 5. Cefaleia atribuida a traumatismo cra-
nioencefdlico e/ou cervical. Cefaleias neuralgiformes sao classificadas
no grupo 13. Nevralgias cranianas e causas centrais de dor facial.

Comentario geral
Cefaleia primdria, secunddria ou ambas?

Quando uma nova cefaleia ocorre pela primeira vez em rela-
¢do temporal estreita com uma alteracdo cranio-cervical, sera
classificada como uma cefaleia secundéria a essa alteragao. Isso
também é verdadeiro se a cefaleia apresenta caracteristicas de
enxaqueca, cefaleia do tipo tensao ou cefaleia em salvas. Quan-
do uma cefaleia priméria pré-existente piora em relagao tempo-
ral estreita com a alteragao cranio-cervical, existem duas possi-
bilidades e é necessario fazer o diagnéstico diferencial. O doen-
te pode receber apenas o diagnéstico da cefaleia primaria pree-
xistente ou pode receber esse diagndstico mais o da cefaleia
atribuida a alteracéo cranio-cervical. Os factores que apoiam o
acréscimo do ultimo diagnéstico sdo: uma relacdo temporal es-
treita com a alteracdo cranio-cervical, o agravamento marcado da
cefaleia preexistente e, finalmente, a melhoria ou a resolucéo da
cefaleia apds desaparecimento da alteragdo cranio-cervical.

Definitiva, provavel ou crénica?

O diagndstico de cefaleia ou dor facial atribuida a distiirbio do cranio,
pescogo, olhos, ouvidos, nariz, seios peri-nasais, dentes, boca ou outras estrutu-
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ras geralmente torna-se definitivo quando a cefaleia desaparece
ou melhora significativamente apds tratamento eficaz ou remis-
sdo espontanea da alteragdo. Se essa alteragao ndo puder ser tra-
tada eficazmente ou se nao regredir espontaneamente, ou se ndo
houver tempo para que isso ocorra, deve ser-lhe atribuido o
diagnéstico de cefaleia provavelmente atribuida a perturbagdo cranio-cervi-
cal (especificar o tipo).

Quando a alteracado cranio-cervical é eficazmente tratada ou
remite espontaneamente, mas a cefaleia ndo desaparece ou
nao melhora significativamente apds trés meses, deverao ser
considerados outros mecanismos para a cefaleia. Nao obstante,
a A.11.9 Cefaleia crénica pds-distiirbio cranio-cervical estd descrita no
apéndice. As cefaleias que preenchem estes critérios existem,
mas tém sido insuficientemente estudadas e a sua inclusao no
apéndice pretende estimular futuras pesquisas acerca dessas
cefaleias e seus mecanismos.

Introducao

As alteragdes da coluna cervical e de outras estruturas do pes-
cogo e da cabeca sdo frequentemente consideradas causas de
cefaleia, ja que muitas das cefaleias se iniciam ou se localizam na
regido cervical ou occipital. Além disso, alteragdes degenerativas
da coluna cervical podem ser encontradas em praticamente
todas as pessoas com mais de 40 anos de idade. A localizacdo da
dor e as alteracdes degenerativas radiolégicas tém sido os argu-
mentos para considerar a coluna cervical como a causa mais fre-
quente de cefaleias. No entanto, estudos controlados de grandes
dimensdes tém demonstrado que estas alteracbes sao igual-
mente frequentes entre os individuos que nao sofrem de cefa-
leias. Assim, as alteragdes degenerativas como a espondilose e a
osteocondrose, ndo deverdo continuar a ser consideradas como
causa de cefaleias. O mesmo principio se aplica a outras patolo-
gias muito frequentes como: sinusite crénica, alteracdes da ar-
ticulagdo temporo-mandibular ou erros de refraccao.

Na auséncia de critérios especificos, praticamente todos os
tipos de cefaleia poderiam ser classificados como Cefaleia ou dor
facial atribuida a distiirbio do crdnio, pescogo, olhos, ouvidos, nariz, seios da
face, dentes, boca ou outras estruturas faciais cranianas. Nao é suficiente
enumerar as manifestacdes das cefaleias para as definir, uma vez
que estas caracteristicas ndo sao especificas. O objectivo dos cri-
térios neste capitulo ndo é somente descrever todos os sub-
tipos de cefaleias em todas as suas possiveis sub-formas, mas
também estabelecer relagdes causais entre as cefaleias e as
alteragdes do cranio, pescoco, olhos, ouvidos, nariz, seios da fa-
ce, dentes, boca, ou outras estruturas faciais ou cranianas, quan-
do estas existirem. Por essa razdo, considera-se necessario iden-
tificar critérios especificos rigorosos para a cefaleia cervicogéni-
ca e outras causas de cefaleia descritas neste capitulo. Nao é
possivel levar em consideracdo aqui os resultados de testes
diagnésticos ndo confirmados ou cujos critérios de qualidade
nao tenham sido investigados. Contrariamente, o objectivo dos
critérios aqui revistos é motivar, como uma tarefa futura, o
desenvolvimento de testes fidveis e validados para estabelecer
as relacdes causais especificas entre as cefaleias e as alteragdes
cranio-cervicais actualmente disponiveis apenas numa extensao
muito limitada de situagoes.

As cefaleias atribuidas a causas incluidas aqui pela primeira
vez s&o 11.2.3 Cefaleia atribuida a distonia craniocervical e 11.3.4 Cefa-
leia atribuida a inflamagdo ocular.
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11.1 Cefaleia atribuida a perturbacao
de osso craniano

Critérios de diagndstico

A. Dor em uma ou mais regides da cabeca ou da face, preen-
chendo os critérios C e D

B. Evidéncia clinica, laboratorial e/ou por imagem de uma lesao
Ossea craniana reconhecida por ser, ou geralmente aceite
como, causa valida de cefaleia'

C. A dor desaparece em relacdo temporal estreita com e é méxi-
ma sobre a lesdo dssea

D. A dor desaparece dentro de trés meses apds o tratamento bem
sucedido da lesdo 6ssea

Nota

1. Muitas das altera¢des do crénio (ex: anormalidades congéni-
tas, fracturas, tumores, metastases) geralmente nao sao acom-
panhados por cefaleia. Excepgdes importantes sdo: osteomie-
lite, mieloma muiltiplo e doenca de Paget. A cefaleia pode
também ser causada por lesdes da mastdide e por petrosite.

11.2 Cefaleia atribuida
a perturbacdo do pescoco

Comentario

A cefaleia atribuida a um alteracao do pescoco, mas que nao
preenche os critérios para 11.2.1 Cefaleia cervicogénica, 11.2.2 Ce-
faleia atribuida a tendinite retrofaringea ou 11.2.3 Cefaleia atribuida a dis-
tonia craniocervical nao esté suficientemente validada.

11.2.1 Cefaleia cervicogénica

Termos previamente utilizados
Cefaleia cervical.

Classificada noutro local

A cefaleia casualmente associada com pontos dolorosos
miofasciais cervicais é classificada como 2.1.1 Cefaleia tipo tensdo
episddica pouco frequente associada a dor pericraniana, 2.2.1 Cefaleia tipo
tensdo frequente associada a dor pericraniana, 2.3.1 Cefaleia tipo tensdo
crdnica associada a dor pericraniana.

Critérios de diagndstico
A. Dor referida de uma fonte no pescogo e percebida em uma
ou mais regides da cabeca e ou face, preenchendo os cri-

térios Ce D

B. Evidéncia clinica, laboratorial e ou por imagem de uma alte-
racdo ou lesdo na coluna cervical ou nos tecidos moles do
pescogo, reconhecidos por ser, ou geralmente aceites como
uma causa valida de cefaleia'

C. Evidéncia de que a dor pode ser atribuida a alteragdo ou a
lesao do pescoco, baseada em pelo menos uma das seguintes:

1. demonstragéo de sinais clinicos que impliquem uma fonte
de dor no pescogo?

2. abolicao da cefaleia apés um bloqueio anestésico diag-
néstico de uma estrutura cervical ou de seu suprimento
nervoso, utilizando placebo ou outro controlo adequado®

D. A dor desaparece dentro de trés meses apds o tratamento
bem sucedido da alteracao ou lesao causal
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Notas

1. Tumores, fracturas, infecgdes e artrite reumatéide da coluna
cervical superior ndo tém sido formalmente validadas como
causa de cefaleias mas, sdo aceites como causas véalidas quan-
do demonstradas como tal em casos individuais. A espondilo-
se cervical e a osteocondrite ndo sao aceites como causas vali-
das para preencher o critério B. Quando a existéncia de pontos
dolorosos miofasciais € a causa a cefaleia deve ser codificada
como 2. Cefaleia tipo tensio (TTH/CTT).

2. Os sinais clinicos para serem aceitaveis para o critério CI
deverdao demonstrar fiabilidade e validade. Um objectivo
para o futuro sera a identificacao dos tais testes operacionais
fidveis e vélidos. Aspectos clinicos tais como dor no pescoco,
sensibilidade focal no pescoco, histéria de traumatismo cer-
vical, exacerbagdo mecénica da dor, unilateralidade, dor no
ombro coexistente, motilidade reduzida do pescoco,, inicio
na nuca,, nauseas, vomitos, fotofobia, etc. ndo sdo exclusivos
da cefaleia cervicogénica. Eles podem ser aspectos da cefa-
leia cervicogénica mas, ndo definem a relagao entre a pertur-
bagao e a origem da cefaleia.

3. Abolicdo da cefaleia significa alivio completo da cefaleia,
indicada por um valor de zero na escala analégica visual
(VAS). Nao obstante, é aceitavel para preencher o critério C2
a reducdo da dor em >90%, isto €, para um nivel de <5 numa
escala analdgica visual de 100 pontos.

11.2.2 Cefaleia atribuida a tendinite
retrofaringea

Critérios de diagndstico

A. Dor nao pulsatil uni ou bilateral na regido posterior do pesco-
co irradiando para a regido posterior da cabeca ou para a cabe-
ca toda e preenchendo os critérios C e D

B. Edema dos tecidos moles pré vertebrais, em adultos medin-
do mais de 7mm do nivel entre CI e C4 (técnicas especiais
de raios X podem ser necessarias)

C. A dor € significativamente agravada pela inclinacdo da cabe-
ca para tras

D. A dor é atenuada dentro de duas semanas de tratamento com
anti-inflamatério ndo hormonais em doses recomendadas

Comentarios

A temperatura corporal e a velocidade de sedimentagao (VS)
estao geralmente elevadas. Embora a rectroflexdao do pescogo
agrave mais ainda a dor, isso também costuma ocorrer com a rota-
¢ao e a degluticdo. Os processos transversos das trés primeiras
vértebras sao geralmente dolorosos a palpacao.

Em muitos casos, um material calcificado amorfo tem sido
aspirado dos tecidos pré-vertebrais edemaciados. Calcificacoes
finas nos tecidos para-vertebrais sdo melhor visualizados na TC.
A disseccao alta da carétida deve ser afastada.

11.2.3 Cefaleia atribuida a distonia
craniocervical

Critérios de diagndstico

A. Sensacao de caibra, tensdo ou dor no pescogo, irradiando-se
para a regido posterior da cabeca ou por toda a cabeca e
preenchendo os critérios C e D

B. Movimentos anormais ou defeito postural do pescogo ou
cabeca devido a hiperactividade muscular
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C. Evidéncia de que a dor decorre da hiperactividade muscular
baseada em pelo menos um dos seguintes:

1. demonstragéo de sinais clinicos que impliquem uma fonte
de dor no mdsculo hiperactivo (ex.: a dor é precipitada ou
exacerbada por contrac¢gdo muscular, pelos movimentos,
pela postura sustentada ou pela pressdo externa)

2. inicio simultédneo da dor e da hiperactividade muscular

D. A dor desaparece dentro de trés meses apds o tratamento
bem sucedido da alteracdo causal

Comentario

As distonias focais da cabeca e do pescoco acompanhadas
por dor sdo distonia faringea, torcicolo espasmédico, distonia
mandibular, distonia lingual e uma combinacao das distonias
craniana e cervical (distonia segmentar cranio-cervical). A dor é
causada por contracgoes locais e alteragdes secundaérias.

11.3 Cefaleia atribuida a perturbacao
dos olhos

11.3.1 Cefaleia atribuida a glaucoma agudo

Critérios de diagndstico

A. Dor no olho e atrds ou acima dele, preenchendo os critérios
CeD

B. Pressao intra-ocular aumentada, com pelo menos um dos se-
guintes:
1. hiperemia conjuntival
2. turvacao da cérnea
3. alteracdes visuais

C. A dor aparece simultaneamente com o glaucoma

D. A dor desaparece dentro de 72 horas apds o tratamento eficaz
do glaucoma

11.3.2 Cefaleia atribuida a erros de refraccao

Critérios de diagnédstico

A. Cefaleia fraca, recorrente, frontal ou nos préprios olhos, preen-
chendo os critérios C e D

B. Erro de refrac¢do néo corrigido ou inadequadamente corrigi-
do (ex.: hipermetropia, astigmatismo, presbiopia, uso de écu-
los inapropriados)

C. A cefaleia e a dor ocular aparecem pela primeira vez em es-
treita relagao temporal com o erro de refraccdo, estado ausentes
ao acordar e agravam-se por actividade visual prolongada a dis-
téncia ou em angulo nos quais a visdo esta a ser prejudicada

D. A cefaleia e a dor ocular desaparecem dentro de sete dias e
ndo recorrem apds a completa correcgéo do erro de refrac¢do

11.3.3 Cefaleia atribuida a heteroforia ou
heterotropia (estrabismo latente
ou manifesto)

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia recorrente, nao pulsatil, fraca a moderada e frontal,
preenchendo os critérios C e D

B. A heteroforia ou a heterotropia forma demonstradas, com
pelo menos um dos seguintes:
1. visdo desfocada intermitente
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2. dificuldade em ajustar o foco de objectos préximos para
objectos distantes e vice-versa
C. Pelo menos um dos seguintes:
1. a cefaleia aparece ou piora durante a actividade visual,
especialmente quando cansativa
2. a cefaleia é atenuada ou melhora com o fechar de um dos
olhos
D. A cefaleia desaparece dentro de sete dias e ndo recorre, apds
correccao apropriada da visao

11.3.4 Cefaleia atribuida a inflamacdo ocular

Critérios de diagndstico

A. Dor no olho, atrds ou em redor dele, preenchendo os critérios
CeD

B. Inflamacdo ocular diagnosticada por investigagdes apropriadas

C. A cefaleia aparece durante a inflamacao

D. A cefaleia desaparece dentro de sete dias ap6s a melhora da
alteragao inflamatéria.

Comentario

A inflamac@o ocular pode-se apresentar de muitas formas e
pode ser classificada de varias maneiras: pela localizagdo ana-
témica (i.e., irites, ciclites, coroidites), pela evolugdo (aguda,
sub-aguda, crénica), pela causa presumida (agentes infecciosos
enddgenos ou exégenos relacionados as lentes, traumatica), ou
pelo tipo de inflamagdo (granulomatosa, ndo granulomatosa).

11.4 Cefaleia atribuida a perturbacao
dos ouvidos

Classificada noutro local

A cefaleia atribuida a neurinoma do actstico é classificada
como 7.4.2 Cefaleia atribuida directamente a neoplasia. A cefaleia atribui-
da a uma lesao que néo do ouvido ocasionando otalgia referida é
classificada de acordo com a localizagéo e ou natureza da lesao.

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia acompanhada por otalgia e preenchendo os critérios
CeD

B. Lesao estrutural do ouvido diagnosticada por investigacao
apropriadas

C. A cefaleia e otalgia aparecem em relagdo temporal estreita com
a lesdo estrutural

D. A cefaleia e a otalgia desaparecem simultaneamente com a
remissao ou o tratamento bem sucedido da lesao estrutural

Comentarios

N&o hé evidéncias de qualquer doenga dos ouvidos que cause
cefaleia sem otalgia concomitante. As lesdes estruturais da orelha,
conduto auditivo externo, membrana timpanica ou ouvido médio
podem dar origem a otalgia primdria associada a cefaleia.

Entretanto, somente 50% de todos os casos de dor no ouvido
sdo devido a lesdes estruturais no ouvido médio. Alteracoes em
outras regides podem determinar otalgia referida como resultado
da irradiagao da dor para a regido do ouvido. Fibras sensitivas do
quinto, sétimo, nono e decimo nervos cranianos projectam-se na
orelha, conduto auditivo externo, membrana timpénica e ouvido
médio. Por esta razao, a dor referida proveniente da lesado estru-
tural remota em qualquer uma das regides anatémicas para as
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quais esses nervos se projectam pode ser sentida como otalgia
referida. Uma vez que estes nao sado alteracdes do ouvido, sdo
classificados noutros lugares de acordo com a localizacdo e ou
natureza da(s) lesado(s).

11.5 Cefaleia atribuida a rinosinusite

Classificada noutro local
Cefaleia sinusal.

Critérios de diagndstico

A. Cefaleia frontal acompanhada por dor em uma ou mais regides
da face ouvidos ou dentes e preenchendo os critérios C e D

B. Evidéncia clinica por endoscopia nasal, por imagem de TC e
ou RM e ou laboratorial de rino-sinusite aguda ou agudizagdo
de rino-sinusite crénica'?

C. A cefaleia e a dor facial aparecem simultaneamente com o
inicio ou a exacerbacdo aguda de rino-sinusite

D. A cefaleia e ou a dor facial desaparecem dentro de sete dias
apds a remissdo ou o tratamento bem sucedido da rino-sinu-
site aguda ou da agudizacao de rino-sinusite crénica

Notas

1. A evidéncia clinica pode incluir secrecdo nasal purulenta,
obstrucdo nasal hiposmia/anosmia e/ou febre.

2. A sinusite crdnica ndo € validada com uma causa de cefaleia ou
dor facial a ndo ser que ocorra agudizacao.

Comentarios

Outras condigdes que sdo frequentemente consideradas como
causa de cefaleia ndo estao suficientemente validadas como tal.
Estas incluem o desvio do septo nasal, a hipertrofia de cornetos,
a hipertrofia da membrana dos seios e o contacto mucoso. A ulti-
ma, entretanto, é definida no apéndice sob A11.5.1 Cefaleia do ponto
de contacto mucoso.

A enxaqueca e a cefaleia tipo tensao sao frequentemente con-
fundidas com a 11.5 Cefaleia atribuida a rinosinusite por causa da
semelhanca na localizagdo da cefaleia. Um grupo de doentes
pode ser identificado que tem todas as caracteristicas de
1.1 Enxaqueca sem aura e, adicionalmente caracteristicas clinicas
concomitantes, tais como a dor facial, congestdo nasal e cefaleia
deflagrada por mudangas meteorolégicas. Nenhum destes doen-
tes tem descarga nasal purulenta ou outras caracteristicas diag-
nésticas de rino-sinusite. Portanto, € necessério diferenciar a
11.5 Cefaleia atribuida a rinosinusite das chamadas “cefaleias sinusais”,
um diagnéstico comummente feito, mas inespecifico. A maioria
destes casos preenche os critérios para 1.1 Enxaqueca sem aura, com
cefaleia acompanhada de sintomas autonémicos nasais importan-
tes ou deflagrada por alteragdes nasais.

11.6 Cefaleia atribuida a perturbacao
dos dentes, mandibula ou
estruturas relacionadas

Critérios de diagndstico

A. Cefaleia acompanhada por dor nos dentes e ou mandibula e
preenchendo os critérios C e D

B. Evidéncia de alteracdo dos dentes, mandibula ou estruturas
relacionadas

C. A cefaleia e a dor nos dentes e ou mandibula aparecem rela-
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cao temporal estreita com a alteracdo

D. A cefaleia e a dor nos dentes e ou mandibula desaparecem
dentro de trés meses apds tratamento bem sucedido da alte-
racao

Comentario

As alteragdes dos dentes frequentemente causam dor de
dente e ou dor facial mas raramente causa cefaleia. Entretanto, a
dor originada nos dentes pode causar cefaleias difusas. A causa
mais comum de cefaleia é a periodontite ou a pericoronite, como
resultado de infecgdo ou irritagdo traumética ao redor de um ter-
ceiro molar inferior parcialmente exteriorizado.

11.7 Cefaleia ou dor facial atribuida
a perturbacao da articulacao da
temporomandibular (TMJ/ATM)

Critérios de diagnéstico
A. Dor recorrente em uma ou mais regides da cabeca e ou face,
preenchendo os critérios C e D
B. Alteracdo da ATM demonstrado por exames de raios X, RM e
ou cintilografia 6ssea
C. Evidéncia de que a dor pode ser atribuida a perturbagao da
ATM, baseado em pelo menos uma das seguintes:
1. dor de cabeca é desencadeada por movimentos mandibula-
res e ou pela mastigacdo de alimentos duros ou resistentes
2. redugdo da amplitude ou abertura irregular da mandibula
3. ruido em uma ou ambas as ATMs durante os movimentos
mandibulares
4. dor na(s) capsula(s) articular(es) de uma ou de ambas
D. A cefaleia desaparece dentro de trés meses e nio recorre
apods tratamento bem sucedido da alteragao

Comentario

A dor proveniente da articulacdo temporo-mandibular ou de
estruturas relacionadas é comum. Isto decorre das chamadas
alteragdes da articulagdo temporo-mandibular (ex.: deslocamen-
to de disco, osteo-artrite, hipermotilidade articular) ou artrite
reumatdide e pode estar associada com a dor miofascial.

11.8 Cefaleia atribuida a outra
perturbacao do cranio, pescoco,
olhos, ouvidos, nariz, seios da face,
dentes, boca ou outras estruturas
faciais ou cervicais

Critérios diagnésticos

A. Cefaleia com ou sem dor em uma ou mais regides da face,
preenchendo os critérios C e D

B. Evidéncia de alteracdo, que nao as citadas anteriormente, do
cranio, pescoco, olhos, ouvidos, nariz, seios da face, dentes,
boca ou outras estruturas cervicais

C. A cefaleia aparece em relacdo temporal estreita, ou existe um
outra evidéncia de relagao causal com a alteracdo do cranio,
pescoco, olhos, ouvidos, nariz, seios da face, dentes, boca ou
outra estrutura facial ou cervical

D. A cefaleia desaparece dentro de trés meses apds tratamento
bem sucedido da alteracao
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12. Cefaleia atribuida a perturbacao
psiquiatrica

12.1 Cefaleia atribuida a perturbacao de somatizacao

12.2 Cefaleia atribuida a perturbagao psicética

Codificadas noutro local

As cefaleia atribuidas a dependéncia, abuso ou a privacdo
de substancias, as cefaleias atribuidas a intoxicacdo aguda e as
cefaleias atribuidas a abuso de medicacao seréo todas classifi-
cadas em 8. Cefaleia atribuida a uma substdncia ou sua privagdo.

Comentario geral
Cefaleia primdria, secunddria ou ambas?

Quando uma nova cefaleia ocorre pela primeira vez em estrei-
ta relacdo temporal com uma perturbagao psiquiatrica, ela é clas-
sificada como uma cefaleia secundaria aquela perturbagao. Isso
também é verdadeiro mesmo que a cefaleia apresente as carac-
teristicas de enxaqueca, cefaleia tipo tensdo ou cefaleia em sal-
vas. Quando uma cefaleia priméria pré-existente se agrava em
estreita relagdo temporal com uma perturbacdo psiquiatrica, exis-
tem duas possibilidades e é necesséario ponderar. O doente pode
receber apenas o diagnéstico da cefaleia priméria pré-existente
ou pode receber esse diagndstico mais o da cefaleia atribuida a
doenca psiquiétrica. Os factores que apoiam o acréscimo do dlti-
mo diagndstico sdo: uma relacdo temporal muito estreita com a
perturbagdo psiquiatrica, um agravamento marcado da cefaleia
pré-existente, existir evidéncia sélida de que a doenca psiquiatri-
ca pode agravar a cefaleia priméria e, finalmente, a melhoria ou o
desaparecimento da cefaleia ap6s a melhoria da perturbagao psi-
quiatrica.

Definitiva, provdvel ou crénica?

Um diagnéstico de Cefaleia atribuida a perturbagdo psiquidtrica geral-
mente torna-se definitivo apenas quando a cefaleia desaparece
ou melhora significativamente apds o tratamento eficaz ou a
remissao espontanea da doenca psiquiétrica. Se essa doenga ndo
pode ser tratada eficazmente ou ndo remite espontaneamente,
ou se nao decorreu o tempo suficiente para isso ocorrer, aplica-se
entao o diagndstico de Cefaleia provavelmente atribuida a perturbagdo psi-
quidtrica.

Uma cefaleia crénica atribuida a perturbagao psiquiatrica que
persista apés a resolugao da patologia psiquiatrica, ainda nao foi
descrita.

Introducdo

Em geral, ha uma evidéncia muito limitada que suporte a exis-
téncia de uma causa psiquiatrica para as cefaleias. Por isso as Gni-
cas categorias incluidas nesta classificagao sdo aqueles raros casos
nos quais uma cefaleia ocorre no contexto de uma perturbagao
psiquiatrica que € reconhecida por se manifestar sintomatica-
mente por cefaleia (ex.: um doente que relata uma cefaleia asso-
ciada com o delirio de que um artefacto metélico teria sido secre-
tamente inserido na sua cabeca, ou uma cefaleia que é uma mani-
festacdo de perturbacdo de somatizacdo). A grande maioria das
cefaleias que ocorrem em associacao com perturbacdes psiquid-
tricas ndo estdo causalmente relacionadas com a patologia psi-
quiatrica mas tratam-se sim de condi¢des co-mérbidas (talvez
reflectindo um substrato biolégico comum). A cefaleia tem sido
reportada como co-mérbida de varias perturbacgdes psiquiatricas,
incluindo a perturbacéo depressiva major, a perturbagao distimi-
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ca, a perturbagio de panico, a perturbagao de ansiedade genera-
lizada, as perturbagdes somatoformes e as perturbagdes de ajus-
tamento. Nesses casos, ambos os diagndsticos de cefaleia prima-
ria e da perturbacao psiquiétrica co-mérbida devem ser feitos.

Contudo, a experiéncia clinica sugere que, em alguns casos, as
cefaleias que ocorrem exclusivamente durante algumas doencas
psiquiatricas comuns, tais como perturbagao depressiva major,
perturbacéo de panico, perturbagao de ansiedade generalizada e
perturbacdo somatoforme indiferenciada, é melhor serem consi-
deradas como atribuidas a essas perturbagdes.

Um diagnéstico de cefaleia deve fazer aumentar a suspeita cli-
nica da possibilidade da existéncia de uma perturbagao depres-
siva major, perturbagao do panico, perturbacio de ansiedade ge-
neralizada e vice-versa. Além disso, a evidéncia mostra que a pre-
senca de uma condigao psiquiatrica co-mérbida tende a piorar o
curso da enxaqueca e /ou da cefaleia tipo tensdo com aumento da
frequéncia e da intensidade da cefaleia, tornando-a mais resis-
tente ao tratamento. Desta forma, a identificagdo e a terapéutica
de qualquer condicéo co-mérbida psiquiatrica € importante para
o tratamento apropriado da cefaleia. Nas criangas e adolescentes,
as cefaleias primérias (enxaqueca, cefaleia tipo tensdo episddica
e sobretudo a cefaleia tipo tensdo crénica) sdo frequentemente
co-mérbidas com perturbagdes psiquidtricas. As perturbagdes do
sono, a perturbacdo da ansiedade de separagao, a fobia escolar, a
perturbacdo de ajustamento e outras perturbacdes geralmente
diagnosticadas pela primeira vez na infancia e adolescéncia (par-
ticularmente a perturbacgdo de defeito de atencdo e hiperactivi-
dade, a perturbacdo do comportamento, problemas de aprendi-
zagem, enurese, encoprese e os tiques) devem ser cuidadosa-
mente investigadas e tratadas, quando presentes, considerando
0 seu impacto negativo na incapacidade e progndstico da cefaleia
pediatrica.

Para confirmar se uma cefaleia deve ser atribuida a uma per-
turbagao psiquiétrica, é importante determinar se existe ou ndo
uma doenga psiquiétrica presente com a cefaleia. O ideal, nestes
casos, é fazer uma avaliagdo psiquiatrica para obter um diagnds-
tico preciso da patologia psiquiatrica. No minimo contudo, é
importante inquirir sobre a presenca de sintomas psiquiatricos
co-mérbidos comuns, tais como ansiedade generalizada, ataques
de pénico e depressao.

12.1 Cefaleia atribuida a perturbacao
de somatizacao

Critérios de diagnéstico
A. Cefaleia sem caracteristicas tipicas conhecidas, preenchendo
o critério C
B. Presenca de perturbacao de somatizacdo, preenchendo os
critérios de diagndstico da DSM-IV:
1. antecedentes de muitas queixas fisicas com inicio antes dos
30 anos de idade, que ocorrem ao longo de um periodo de
véarios anos e resultam na procura de tratamento e/ou difi-
culdade significativa no funcionamento social, ocupacional
ou noutras importantes dreas de actividade do individuo
2. no minimo quatro sintomas dolorosos, dois sintomas gas-
trointestinais nao dolorosos, um sintoma sexual ou repro-
dutivo e um sintoma pseudo-neuroldgico
3. apds apropriada investigagdo, cada um destes sintomas nao
pode ser completamente explicado por um estado fisico
geral conhecido ou pelo efeito directo de uma substancia ou
medicagdo; ou, se existe um estado fisico geral relacionado,
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as queixas fisicas ou a incapacidade resultante excedem o
que seria de esperar considerando a histéria, exame fisico
ou dados laboratoriais

C. A cefaleia nao € atribuida a outra causa

Comentarios

A perturbacdo de somatizagdo, conforme a definicdo da
DSM-1V, é uma perturbacao poli-sintomatica caracterizada por
dores variadas e recorrentes, e sintomas gastrointestinais,
sexuais e pseudo-neurolégicos durando anos e com inicio antes
dos 30 anos de idade. Estes sintomas sdo por definicdo consi-
derados como somatoformes ou seja: sao queixas de sintomas fisi-
cos sugestivos da existéncia de uma condicdo médica ou do
efeito directo de uma substancia, mas ndo completamente
explicados por essa mesma condigdo ou efeito. Nos E.U.A., pre-
domina no sexo feminino sendo o risco ao longo da vida esti-
mado de 2%, com uma razdo mulher/homem de cerca de 10:1.
Esta razdo nao € tao elevada noutras culturas (por exemplo nos
Gregos ou Portoriquenhos).

E de notar que o niimero de sintomas necessérios para o
diagnéstico segundo a DSM-IV é bastante extenso: um minimo
de oito sintomas somatoformes teve de ocorrer durante a vida do
doente, cada um deles suficientemente intenso para ter resulta-
do na procura de ajuda médica ou na toma de medicamentos
(prescritos por médico ou sem prescrigao), ou afectado o funcio-
namento pessoal (por exemplo absentismo laboral). A DSM-IV
colocou critérios tao estrictos de modo a reduzir os falsos positi-
vos, particularmente reduzir a possibilidade de sintomas “inex-
plicaveis” serem de facto sintomas de uma condigdo médica
complexa e nao diagnosticada que se pode apresentar com sin-
tomatologia muito variada como € o caso da esclerose multipla
ou do lupus eritematoso sistémico. Perturbacdes somatoformes
com menos de oito sintomas sao classificadas na DSM-IV como
Perturbagdo somatoforme indiferenciada. Devido a dificuldade e incer-
teza associada ao seu diagnéstico a A12.6 Cefaleia atribuida a pertur-
bagdo somatoforme indiferenciada foi incluida apenas no apéndice.

Para assegurar se uma cefaleia faz parte do modo de apre-
sentacao de uma perturbagdo de somatizagdo, é importante
averiguar se o doente tem antecedentes de miltiplos sintomas
somaticos, ja que num dado momento a atengdo do doente
pode estar centrada num sintoma particular. Considerem o
seguinte caso clinico (adaptado de Yutzy, 2003):

Uma mulher de 35 anos apresentou-se com cefaleias
muito intensas, “como uma faca espetada desde a parte de
trés da minha cabeca até ao olho”, bem como com outras
cefaleias diarias. Ap6s a investigacdo médica e neurolégica
ndo ter chegado a nenhuma conclusdao sobre a etiologia
especifica para cada tipo de cefaleia foi importante colher os
sintomas da histéria pregressa. Neste caso a doente referia
uma histdria de outros sintomas dolorosos, incluindo dores
abdominais associadas por vezes a nduseas e vémitos e a
periodos de obstipagao alternando com periodos de diar-
reia, que levaram a investigagdo de doenca péptica e/ou
vesicular que foi negativa. Referia também ter tido “dores em
todas as articulagdes” mais particularmente nos joelhos e na
regido lombar o que levou ao diagnéstico, segundo a doen-
te, de artrite degenerativa aos 27 anos de idade, nédo tendo
surgido no entanto nenhuma deformacdo éssea. Teve pro-
blemas menstruais desde a menarca, com dismenorreia que
obrigava ao repouso e fluxo menstrual abundante com “gran-
des coagulos azuis”, o que s6 desapareceu com uma histe-
rectomia realizada dois anos antes (aos 33 anos de idade).
Teve quatro filhos e refere uma histéria arrastada de proble-
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mas sexuais incluindo dispareunia. Ter-lhe-a sido feito o
diagnéstico de “ltero descaido”. Raramente teve orgasmos e
nao apreciou as relagdes sexuais durante anos. Queixava-se
também de episdédios de visdo turva com “manchas” em fren-
te dos olhos o que a fazia parar de trabalhar e de outros epi-
sédios em que ficava totalmente surda, “como se lhe tives-
sem posto umas maos sobre os ouvidos”. Referia também
periodos de tremores incontrolaveis e uma sensacdo que
estava a perder o controlo sobre o seu corpo, motivo pelo
que foi pesquisada a existéncia de epilepsia. Confessa que
por vezes receou sofrer de uma alguma doenca somética
grave mas “com todos os testes que lhe fizeram tenho a cer-
teza que ja teriam encontrado alguma coisa”.

Como se tornou evidente apés uma anamnese completa as
cefaleias faziam parte de um complexo sindromatico. Esta doen-
te teve mudltiplas queixas fisicas que se iniciaram antes dos 30
anos que nunca tiveram uma explicagdo médica adequada, leva-
ram-na a procurar ajuda médica e afectaram vérios 6rgados e sis-
temas preenchendo os critérios de diagnéstico da DSM-IV para
perturbacdo de somatizagio (ie. pelo menos quatro sintomas
|cefaleias, dor abdominal, dor lombar e gonalgial, pelo menos
dois sintomas gastrointestinais ndo dolorosos [nauseas, vomitos,
diarreia e obstipagao], pelo menos um sintoma sexual ou repro-
dutor [dispareunia, menorragias, perda de satisfacdo sexual] e
pelo menos um sintoma pseudo-neurolégico [surdez, tremores
incontrolaveis, visdo turva e manchas visuais]. Portanto, as suas
cefaleias devem ser classificadas como 12.1 Cefaleia atribuida a per-
turbagdo de somatizagdo.

12.2 Cefaleia atribuida a perturbacao
psicotica

Termo previamente utilizado
Cefaleia delirante

Critérios de diagndstico

A. Cefaleia sem caracteristicas tipicas conhecidas, preenchen-
do os critérios de Ca E

B. Crenca delirante sobre a presenca e/ou a etiologia de cefa-
leia', ocorrendo no contexto de um perturbagao delirante,
esquizofrenia, episédio depressivo major com manifesta-
¢oes psicéticas, episédio manfaco com manifestagdes psicd-
ticas ou outras perturbacdes psicéticas, preenchendo os cri-
térios de diagnéstico da DSM-IV

C. A cefaleia ocorre somente quando ha delirio

. A cefaleia melhora quando o delirio remite

E. A cefaleia ndo é atribuida a outra causa

o

Nota

1. Por exemplo, a falsa convicgdo de um doente em possuir um
tumor ou massa cerebral, originando cefaleias preenche os
critérios da DSM-IV para perturbagdo delirante, tipo somdtico.

Comentarios

Os delirios, como definidos na DSM-1V, sdo falsas convic¢oes
fixas baseadas numa inferéncia incorrecta da realidade e que sao
firmemente sustentados pelo doente, apesar da dbvia evidéncia
em contréario. Os delirios, como qualquer firme convicgao, podem
ser praticamente sobre qualquer coisa. Em 12.2 Cefaleia atribuida a
perturbacdo psicdtica, o delirio envolve especificamente a cefaleia.
Por vezes o delirio pode envolver uma falsa convicgdo de que
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uma condicdo médica séria (ex.: tumor cerebral) esta presente e é
a causa da cefaleia, apesar de repetida e apropriadamente ter
sido tranquilizado pelos técnicos sobre a ndo a existéncia de tal
condicdo médica. Noutros casos, o contetido do delirio pode ser
mais bizarro: por exemplo, um delirio de que um transmissor foi
cirurgicamente implantado dentro da sua cabeca e que este € a
causa das cefaleias.

A cefaleia delirante é aparentemente muito rara, € ndo exis-
tem disponiveis dados empiricos sobre esta entidade.
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Parte 3

Nevralgias cranianas, dor facial primaria
e central e outras cefaleias
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13. Nevralgias cranianas e causas
centrais de dor facial

13.1 Nevralgia do trigémio
13.1.1 Nevralgia do trigémio classica (idiopatica)
13.1.2 Nevralgia do trigémio sintomatica

13.2 Nevralgia do glossofaringeo
13.2.1 Nevralgia do glossofaringeo classica
13.2.2 Nevralgia do glossofaringeo sintomatica

13.3 Nevralgia do intermediario

13.4 Nevralgia do laringeo superior

13.5 Nevralgia do nasociliar

13.6 Nevralgia do supraorbitario

13.7 Outras nevralgias de ramos terminais
13.8 Nevralgia do occipital

13.9 Sindrome pescogo-lingua

13.10 Cefaleia por compressao externa

13.11 Cefaleia do estimulo frio
13.11.1 Cefaleia atribuida a aplicacdo externa de estimu-
lo frio
13.11.2 Cefaleia atribuida a ingestdo ou inalacdo de esti-
mulo frio

13.12 Dor constante causada pela compressao, irritacdo ou
traccdo de nervos cranianos ou raizes cervicais superio-
res por lesdo estrutural

13.13 Nevrite dptica
13.14 Neuropatia ocular diabética
13.15 Dor facial ou cefélica atribuida ao herpes zéster
13.15.1 Dor facial ou cefélica atribuida ao herpes zdster
agudo
13.15.2 Nevralgia p6s-herpética

13.16 Sindrome de Tolosa-Hunt
13.17 “Enxaqueca” oftalmoplégica

13.18 Causas centrais de dor facial
13.18.1 Anestesia dolorosa
13.18.2 Dor central pés-acidente vascular cerebral
13.18.3 Dor facial atribuida a esclerose miltipla
13.18.4 Dor facial persistente idiopatica
13.18.5 Sindrome do ardor bucal (“burning mouth
syndrome”)

13.19 Outra nevralgia craniana ou dor facial mediadas central-
mente mediada
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Introducao

A dor na cabeca e pescoco é mediada por fibras aferentes dos
nervos trigémio, intermediario, glossofaringeo, vago e primeiras
raizes cervicais via nervos occipitais. A estimulagao destes nervos
pela compressao, tracgdo, exposicdo ao frio ou outras formas de
irritacdo, ou por uma lesdo nas vias centrais pode desencadear
uma dor em guinada ou constante sentida na area inervada. A
causa pode ser evidente, tal como uma infec¢do por herpes zds-
ter ou uma alteragdo estrutural demonstrada por exames de ima-
gem, mas em alguns casos pode n&o haver causa aparente para a
dor nevrélgica. As nevralgias do trigémio e do glossofaringeo colo-
cam alguns problemas de terminologia. Quando se comprova, na
cirurgia, que a dor resulta da compressao do nervo por uma ansa
vascular, a nevralgia deve ser estrictamente encarada como
secundaria. J4 que muitos doentes ndo sdo operados, permanece
incerto se tém nevralgia priméria ou secundaria. Por esta razdo o
termo cldssica em vez de primdria tem sido aplicado aqueles doen-
tes com uma histéria tipica, mesmo quando uma causa vascular
possa vir a ser descoberta durante o curso da doenga. O termo
secunddria deve ser entdo reservado para aqueles doentes em
quem um neurinoma ou uma lesao similar foi demonstrada.

Outra dificuldade surge com a entidade conhecida como dor
facial atipica (um termo inapropriado ja que muitos casos seguem
um padrao). O facto de que alguns casos manifestam-se apds
cirurgia ou leséo da face, dentes ou gengivas sugere a possibili-
dade de uma etiologia infecciosa ou traumatica. Até que se
saiba mais sobre esta condicao, dor facial persistente idiopdtica cons-
titui uma denominagao nao comprometedor preferivel.

13.1 Nevralgia do trigémio

Termo previamente utilizado
Tic douloureux.

13.1.1 Nevralgia do trigémio classica (idiopatica)

Descricao

A nevralgia do trigémio € um afeccéo unilateral caracterizada
por dores breves tipo choque eléctrico, que tém inicio e termi-
nacdo abrupta e que se limitam ao territério de distribuicao de
uma ou mais divisdes do nervo trigémio. A dor é vulgarmente
desencadeada por estimulos triviais, como lavar-se, barbear-se,
fumar, falar e/ou escovar os dentes (factores de gatilho) e fre-
quentemente ocorre espontaneamente. Pequenas dareas na
comissura naso-labial e/ou no mento podem ser particularmente
susceptiveis ao precipitar da dor (areas de gatilho). As dores cos-
tumam regredir por periodos de tempo variaveis.

Critérios de diagndstico

A. Crises paroxisticas de dor que duram de uma frac¢do de segun-
do a dois minutos, afectando uma ou mais divisdes do nervo
trigémio e preenchendo os critérios B e C

B. A dor tem pelo menos uma das seguintes caracteristicas:
1. intensa, aguda, superficial ou tipo guinada
2. desencadeada nas éreas de gatilho ou por factores de ga-

tilho

C. As crises sao estereotipadas em cada doente

D. Nao existe défice neuroldgico clinicamente evidente

E. Nao atribuida a outra causa
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Comentarios

A nevralgia cléssica do trigémio geralmente inicia-se na segun-
da ou terceira divisdes do nervo trigémio, afectando a regido
malar ou da mandibula. Em menos de 5% dos doentes esta atin-
gida a primeira divisdo. A dor nunca cruza a linha média para o
outro lado da face, mas raramente pode ocorrer bilateralmente;
nesses casos, uma causa central como a esclerose miltipla deve-
ra ser considerada. Entre os paroxismos o doente costuma per-
manecer assintomético, mas nalguns casos de longa duragdo pode
persistir uma dor constante. Apés um paroxismo de dor, geral-
mente hd um periodo refractario, durante o qual a dor ndo pode
ser desencadeada. Em alguns casos, os paroxismos podem ser
precipitados por estimulos somato-sensitivos fora da area trige-
minal, como nos membros, ou por estimulos sensoriais, como
luzes brilhantes, sons intensos ou paladares.

A dor provoca frequentemente espasmos dos mdsculos da
face do lado afectado (tic douloureux).

O aumento da frequéncia da investigacdo por RM e da
exploracao cirtrgica da fossa posterior tém demonstrado que
muitos doentes, possivelmente a maioria, apresentam com-
pressao da raiz do trigémio por vasos tortuosos ou aberrantes.

A nevralgia do trigémio classica costuma responder, pelo
menos inicialmente, a farmacoterapia.

13.1.2 Nevralgia do trigémio sintomatica

Descricao

Dor indistinguivel da 13.1.1 Nevralgia do trigémio cldssica (idiopdtica),
mas causada por lesdo estrutural demonstravel, que ndo a com-
pressao vascular.

Critérios de diagnéstico

A. Crises paroxisticas de dor que duram de uma fraccdo de
segundo a dois minutos, com ou sem dor persistente entre os
paroxismos, afectando uma ou mais divisdes do nervo trigé-
mio e preenchendo os critérios B e C

B. A dor tem pelo menos uma das seguintes caracteristicas:
1. intensa, aguda, superficial ou tipo guinada
2. desencadeada nas areas de gatilho ou por factores de

gatilho

C. As crises sao estereotipadas em cada doente

D. Uma lesdo causal, que ndo a compressao vascular, foi de-
monstrada por investigacdo apropriada e/ou exploracdo da
fossa posterior

Comentarios

Pode haver uma alteracdo da sensibilidade correspondente
no territério de distribuicdo dos ramos do nervo trigémio. Ao
contrario do que acontece na 13.1.1 Nevralgia do trigémio cldssica
(idiopdtica), na 13.1.2 Nevralgia do trigémio sintomdtica ndo existe
periodo refractario apés um paroxismo de dor.

13.2 Nevralgia do glossofaringeo
13.2.1 Nevralgia do glossofaringeo cldssica
(idiopatica)

Descricao

A nevralgia do glossofaringeo é uma dor intensa, transitéria,
em guinada ou choque eléctrico, localizada ao ouvido, base da
lingua, fossa amigdalina ou sob o dngulo da mandibula. A dor é,
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portanto, sentida na area de distribuicdo dos ramos auricular e
faringeo do nervo vago, bem como na area do glossofaringeo.
E geralmente desencadeada pelo deglutir, falar ou tossir, e pode
ter remissoes e recorréncias do mesmo modo que a nevralgia do
trigémio.

Critérios de diagndstico
A. Crises paroxisticas de dor facial durando de uma fraccao de
segundo a dois minutos e preenchendo os critérios B e C
B. A dor tem todas as seguintes caracteristicas:
1. localizagdo unilateral
2. distribui¢ao na porg¢ao posterior da lingua, fossa amigdalina,
faringe ou sob o angulo da mandibula e/ou no ouvido
3. aguda, em guinada e intensa
4. precipitada por deglutir, mastigar, falar, tossir e/ou bocejar
C. As crises sdo estereotipadas em cada doente
D. Nao existe défice neuroldgico clinicamente evidente
E. Nao atribuida a outra causa'

Nota
1. Excluiram-se outras causas de dor pela histéria, exame fisico
e/ou investigacdes especiais

13.2.2 Nevralgia do glossofaringeo sintomatica

Descricao

Dor como na 13.2.1 Nevralgia glossofaringeo cldssica (idiopdtica), com
a ressalva de que uma dor constante tipo ardor pode persistir
entre os paroxismos e pode também existir uma alteragao da
sensibilidade na area de distribuigcdo do nervo glossofaringeo.

Critérios de diagndstico
A. Crises paroxisticas de dor durando de uma frac¢do de segundo
a dois minutos, com ou sem ardor persistente entre elas e
preenchendo os critérios B e C
B. A dor tem todas as seguintes caracteristicas:
1. localizacdo unilateral
2. distribuicao na porcao posterior da lingua, fossa amigdali-
na, faringe ou sob o 4ngulo da mandibula e/ou no ouvido
3. aguda, em guinada e intensa
4. desencadeada pelo deglutir, mastigar, falar, tossir e/ou bo-
cejar
C. As crises sdo estereotipadas em cada doente
D. Uma lesao causal foi demonstrada por investigacao apropriada
ou cirurgia

13.3 Nevralgia do intermediario

Descricao
Entidade rara, caracterizada por breves paroxismos de dor
sentida profundamente no canal auditivo.

Critérios de diagnéstico

A. Paroxismos de dor, sentidos na profundidade do canal auditivo,
ocorrendo intermitentemente e durando segundos ou minutos

B. Presenca de uma area de gatilho na parede posterior do
canal auditivo

C. Nao atribuida a outra causa'
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Nota

1. Outras causas, em particular lesdes estruturais, devem ser
excluidas pela histéria clinica, exame fisico e investigacoes
apropriadas.

Comentarios

Alteracdes do lacrimejo, salivagdo e/ou paladar por vezes
podem acompanhar a dor. H4 uma associagao frequente com o
herpes zéster. Em virtude da pequena area inervada pelo nervo
intermediério alguns doentes podem ter uma variante otélgica da
nevralgia do glossofaringeo.

13.4 Nevralgia do laringeo superior

Descricao

Entidade rara, que se caracteriza por dor intensa na face late-
ral da orofaringe, regido sub-mandibular e sob o ouvido e que é
desencadeada pelo deglutir, gritar ou rodar a cabeca.

Critérios de diagndstico

A. Paroxismos de dor durando segundos ou minutos, localizados
a orofaringe, regido sub-mandibular e/ou sob o ouvido e que
preenchem os critérios B a D

B. Os paroxismos sao desencadeados por deglutir, elevar a voz
ou rodar a cabeca

C. Um ponto de gatilho esta presente na face lateral da orofarin-
ge, sobre a membrana hipotiroideia

D. A dor ¢é aliviada pelo bloqueio anestésico local e curada pela
secgao do nervo laringeo superior

E. Néo atribuida a outra causa'

Nota
1. Outras causas, especialmente uma lesdo estrutural, foram ex-
cluidas pela histéria, exame fisico e investigacdes apropriadas.

13.5 Nevralgia do nasociliar

Termo previamente utilizado
Nevralgia de Charlin

Descricao

Entidade rara, na qual tocar na asa externa da narina desen-
cadeia uma dor lancinante que irradia para a regiao frontal
mediana.

Critérios de diagndstico

A. Dor em guinada, durando de segundos a horas, num lado do
nariz, irradiando para cima para a regido frontal mediana e
preenchendo os critérios B e C

B. A dor é desencadeada pelo toque na asa externa da narina
ipsilateral

C. A dor é abolida pelo bloqueio ou sec¢ido do nervo nasociliar,
ou pela aplicagdo de cocaina na narina do lado afectado
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13.6 Nevralgia do supraorbitario

Descricao

Entidade rara caracterizada por dor na regido da fenda su-
praorbitéria e porcdo mediana da fronte, na érea inervada pelo
nervo supraorbitario.

Critérios de diagnéstico

A. Dor paroxistica ou constante na regido da fenda supraorbita-
ria e por¢do mediana da fronte em érea inervada pelo nervo
supraorbitario

B. Dor a palpacdo do nervo da fenda supraorbitaria

C. A dor é abolida por bloqueio anestésico local ou ablagado do
nervo supraorbitario

13.7 Outras nevralgias de ramos
terminais

Descricao

A lesdo ou o encarceramento de ramos periféricos do nervo
trigémio, para além dos nervos nasociliar e supraorbitério, pode
desencadear dor referida na area inervada pelo ramo afectado.
Exemplos sdo as nevralgias dos nervos infraorbitario, lingual,
alveolar e mentoniano.

Critérios de diagnéstico

A. Dor na distribui¢do de um ramo periférico do nervo trigémio,
que nao o nervo nasociliar ou supraorbitario

B. Dor a palpacao sobre o nervo afectado

C. A dor é abolida por bloqueio anestésico local ou ablagado do
nervo

Comentario

A Al13.7.1 Cefaleia numular, descrita no apéndice, provavel-
mente é uma nevralgia localizada de um ramo terminal do nervo
trigémio.

13.8 Nevralgia do occipital

Descricao

A nevralgia do occipital € uma dor paroxistica e em guinada
ou choque eléctrico na distribuicdo dos nervos grande e peque-
no occipitais ou do terceiro nervo occipital, por vezes acompa-
nhada por hipostesia ou disestesias na drea afectada. Associa-se
frequentemente a dor a palpagao do nervo atingido.

Critérios de diagnéstico

A. Dor paroxistica, em guinada, com ou sem dor persistente entre
0s paroxismos, nos territério cutaneos de distribuicao dos ner-
vos grande ou pequeno occipital e/ou terceiro nervo occipital

B. Dor a palpagao do nervo afectado

C. A dor é temporariamente aliviada por bloqueio anestésico
local do nervo

Comentario

A nevralgia do occipital deve ser distinguida da dor occipital
irradiada a partir das articulagdes atlanto-axial ou zigoapofisaria,
ou de pontos de gatilho dolorosos nos misculos do pescoco e nas
suas insergoes.
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13.9 Sindrome pescoco-lingua

Descricao
Dor de inicio stbito na regido occipital ou por¢ao superior do
pescoco, com sensagao anormal no mesmo lado da lingua.

Critérios de diagndstico

A. Dor que dura segundos ou minutos, com ou sem disestesias
simultaneas, na area de distribuicdo do nervo lingual e da
segunda raiz cervical, preenchendo os critérios B e C

B. A dor tem inicio agudo

C. A dor é normalmente desencadeada pela rotagdo sibita da
cabeca

Comentario

As fibras proprioceptivas da lingua entram no sistema nervo-
so central através da segunda raiz cervical, devido as conexdes
entre os nervos lingual e hipoglosso e entre este ultimo e a
segunda raiz cervical. Existe evidéncia clinica e cirtirgica de que
a raiz C2 é comprometida pela rotacgo stbita da cabeca, sobre-
tudo na presenca de sub-luxagao da articulacdo atlanto-axoidea.
As sensacdes anormais ipsilaterais na lingua podem ser dormén-
cia, parestesias ou sensacdo de movimento involuntarios.

13.10 Cefaleia por compressao externa

Descricao

Cefaleia resultante da estimulagao continua dos nervos cuta-
neos pela aplicagdo de pressao, como por exemplo uma faixa em
torno da cabeca, um chapéu apertado ou 6culos de natacao.

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia com todas as seguintes caracteristicas e preenchendo
os critérios C e D:
1. ndo pulsatil
2. aumentando em minutos
3. sem sintomas acompanhantes

B. Aplicacao continua de pressao externa na fronte ou no couro
cabeludo

C. A cefaleia desenvolve-se enquanto a pressao ocorre e € maxi-
ma no local de pressao

D. A cefaleia desaparece apds o alivio da pressao

Comentarios
A compressao externa pode levar a uma cefaleia mais intensa
do tipo da enxaqueca se o estimulo for prolongado.

13.11 Cefaleia do estimulo frio

13.11.1 Cefaleia atribuida a aplicacdo externa
de estimulo frio

Descricao

Cefaleia generalizada que se segue a exposicdo da cabeca
desprotegida a uma baixa temperatura ambiental como num
clima frio ou mergulhar em agua fria.

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia difusa e/ou nao pulsatil
B. Presenca de um estimulo externo frio na cabeca
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C. A cefaleia surge durante o estimulo frio
D. A cefaleia desaparece apds a remocao do estimulo frio

13.11.2 Cefaleia atribuida a ingestdo ou
inalacao de estimulo frio

Termo previamente utilizado
Cefaleia do gelado

Descricao

Dor de curta duragdo, que pode ser intensa, induzida em
individuos susceptiveis, pela passagem de material frio (sélido,
liquido ou gasoso) no palato e/ou parede posterior da faringe.

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia aguda frontal' e n&do pulséatil, preenchendo os
critérios C e D

B. Estimulagao pelo frio, do palato e/ou da parede posterior da
faringe devido a ingestdo de comida ou bebida gelada, ou a
inalagao de ar frio

C. A cefaleia aparece imediatamente e somente apés o estimulo
frio

D. A cefaleia desaparece dentro de cinco minutos apds a remogao
do estimulo frio

Nota
1. Em doentes com enxaqueca, a cefaleia pode ser referida ao local
habitual da enxaqueca.

13.12 Dor constante causada por
compressao, irritacao ou traccao
de nervos cranianos ou raizes
cervicais superiores por lesao
estrutural

Descricao

Cefaleia ou dor facial constante causada por uma lesdo que
compromete directamente as fibras aferentes de nervos que
medeiam a sensibilidade dolorosa da cabega e/ou pescoco. Um
défice sensitivo pode ser detectado na distribuicao apropriada.

Critérios de diagnéstico

A. Dor constante e/ou em guinada no territério inervado por um
nervo sensitivo craniano, preenchendo os critérios C e D

B. Evidéncia de compressao, irritagdo ou tracgao do nervo crania-
no apropriado

C. A dor e a compressao, irritagdo ou tracgdo ocorrem simulta-
neamente e correspondem em localizagao

D. A dor € aliviada pela remogao da causa da compresséo, irri-
tacao ou tracgao

Comentarios

As lesdes estruturais podem ser expansivas (p.ex: tumor ou
aneurisma) ou estarem contidas dentro de limites anatémicos
(p.ex. osteomielite dos ossos cranianos). Se ndo ha défice sensi-
tivo ou evidéncia imagioldgica de lesao estrutural, o diagndstico
é duvidoso.

A dor facial em redor do pavilhdo auricular ou da témpora
pode resultar da invasdao do nervo vago por um carcinoma de
pulmzo.
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13.13 Nevrite optica

Descricao

Dor atrds de um ou de ambos os olhos, acompanhada de
defeito de visdo central, causada pela desmielinizacdo do nervo
6ptico.

Critérios de diagnéstico

A. Dor tipo peso ou moinha atrds de um ou de ambos os olhos,
agravada pelos movimentos oculares, preenchendo os critérios
CeD

B. Defeito de visdo devido a escotoma central ou paracentral

C. Inicio da dor e do defeito visual com menos de 4 semanas de
intervalo'

D. A dor desaparece em quatro semanas

E. Uma lesdo compressiva foi excluida

Nota

1. A dor precede o defeito de visdo em <4 semanas. Durante
este tempo, o critério B ndo é preenchido e o diagnéstico é de
Provdvel nevrite dptica.

Comentarios
Geralmente a visdo melhora em quatro semanas.

Frequentemente a nevrite dptica é uma manifestagdo da
esclerose miltipla.

13.14 Neuropatia ocular diabética

Descricao

Dor na regiao peri-orbitaria e frontal, associada a parésia de
um ou mais nervos oculo-motores (geralmente o Ill nervo cra-
niano) num doente com diabetes mellitus.

Critérios de diagnéstico

A. Dor, num doente com diabetes mellitus, desenvolvendo-se
em poucas horas, em redor de um olho

B. Parésia do terceiro nervo craniano, preservando frequente-
mente a fungdo pupilar, e/ou parésia do quarto e/ou sexto ner-
VoS cranianos

C. A neuropatia aparece dentro de sete dias apds o inicio da dor'

D. Nao atribuida a outra causa.

Nota

1. A dor precede os sinais de neuropatia em <7 dias. Durante
este periodo, o critério B ndo é preenchido e o diagndstico é
de Provdvel neuropatia ocular diabética

13.15 Dor facial ou cefdlica atribuida
ao herpes zoéster

13.15.1 Dor facial ou cefdlica atribuida
ao herpes zéster agudo

Descricao
Dor facial ou cefélica causada pelo herpes zéster.

Critérios de diagnéstico
A. Dor cefélica ou facial na distribui¢do de um nervo ou da divisdo
de um nervo e preenchendo os critérios C e D
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B. Erupcao herpética no territério do mesmo nervo
C. A dor precede a erupcao herpética em <7 dias'
D. A dor desaparece dentro de trés meses

Nota

1. A dor precede a erupcao herpética em <7 dias. Durante este
periodo o critério B ndo é preenchido e o diagndstico é de
Provdvel dor facial ou cefdlica atribuida ao herpes zdster agudo.

Comentarios

O herpes zéster afecta o ganglio do trigémio em 10% a 15% dos
doentes, sendo a divisdo oftdlmica a tnica afectada em cerca de
80% dos casos. O herpes zbster pode também envolver o ganglio
geniculado, causando erupgao no meato acistico externo. O
palato mole ou as areas de distribuicao das raizes cervicais supe-
riores podem ser atingidos em alguns doentes.

O herpes oftalmico pode associar-se a paralisia do III, IV e VI
nervos cranianos e o herpes geniculado a paralisia fécil e/ou sin-
tomas auditivos. O herpes zdster ocorre em cerca de 10% dos
doentes com linfoma e em 25% dos doentes com doenga de
Hodgkin.

13.15.2 Nevralgia pés-herpética

Descricao
Dor facial persistindo ou recorrendo trés ou mais meses apds
o inicio do herpes zéster.

Critérios de diagnéstico

A. Dor cefélica ou facial na distribui¢do de um nervo ou da divisdo
de um nervo e preenchendo os critérios C e D

B. Erupcao herpética no territério do mesmo nervo

C. A dor precede a erupgao herpética em <7 dias

D. A dor persiste apds trés meses

Comentario

A nevralgia pés-herpética é uma sequela do herpes zéster
relacionada com o avancar da idade, atingindo 50% dos doentes
que contraem herpes ap6s os 60 anos de idade. Geralmente exis-
te hipostesia ou hiperalgesia e/ou alodinia no territério envolvido.

13.16 Sindrome de Tolosa-Hunt

Descricao
Dor episddica orbitéria associada a parésia de um ou mais de
entre os lll, IV e/ou VI nervos cranianos, que geralmente desa-

parece espontaneamente, mas tende a recorrer e a regredir.

Critérios de diagndstico

A. Um ou mais episédios de dor unilateral orbitéria persistindo
por semanas se nao for tratada

B. Parésia de um ou mais dentre os IlI, IV e/ou VI nervos crania-
nos e/ou demonstracdo de um granuloma por RM ou biépsia

C. A parésia coincide com o inicio da dor ou sucede-a dentro de
duas semanas

D. A dor e a parésia desaparecem até 72 horas apds tratamento
adequado com corticosteréides

E. Outras causas foram excluidas por investigacao apropriada'

Nota
1. Outras causas de oftalmoplegia dolorosa incluem tumores, vas-
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culites, meningites da base, sarcoidose, diabetes mellitus e
enxaqueca oftalmoplégica.

Comentarios

Alguns casos descritos de sindrome de Tolosa-Hunt apresen-
taram envolvimento adicional dos nervos trigémio (geralmente a
primeira divisao), dptico, facial ou acistico. A inervagao simpati-
ca da pupila é, ocasionalmente, afectada.

Esta sindrome, em alguns casos analisados por bidpsia, foi
atribuida a presenca de material granulomatoso no seio caver-
noso, na fenda orbitéria superior ou na érbita.

Um acompanhamento cuidadoso é necessério para excluir
outras causas de oftalmoplegia dolorosa.

13.17 "Enxaqueca" oftalmoplégica

Descricao

Crises recorrentes de cefaleia com caracteristicas do tipo da
enxaqueca associadas a parésia de um ou mais nervos oculo-
motores (geralmente o Il nervo), na auséncia de outra lesao
intracraniana demonstravel, para além de alteracdo de sinal na
RM do préprio nervo afectado.

Critérios de diagnéstico

A. Pelo menos 2 crises preenchendo o critério B

B. Cefaleia do tipo da enxaqueca, acompanhada ou seguida, até
quatro dias apds o seu inicio, por parésia de um ou mais den-
tre os Ill, IV e/ou VI nervos cranianos

C. Foram excluidas, por investigacdo apropriada, lesdes para-
selares, na fenda orbitaria e na fossa posterior

Comentario

Esta entidade é muito rara. E improvével que a 13.17 “En-
xaqueca” oftalmoplégica seja uma variante da enxaqueca, uma vez
que a cefaleia frequentemente dura uma ou mais semanas e ha
um periodo de laténcia até quatro dias entre o inicio da cefaleia
e o inicio da oftalmoplegia. Além disso, em alguns casos, a RM
mostra captagao de gadolinio na porcdo cisternal do nervo crania-
no afectado, o que sugere que esta entidade seja uma neuropatia
desmielinizante recorrente.

13.18 Causas centrais de dor facial
13.18.1 Anestesia dolorosa

Descricao

Anestesia ou hipostesia persistente e dolorosa na distribuicao
do nervo trigémio ou de uma das suas divisdes ou dos nervos occi-
pitais.

Critérios de diagnéstico

A. Dor persistente e disestesias na area da distribuicdo de uma
ou mais divisdes do nervo trigémio ou dos nervos occipitais

B. Diminuicao da sensibilidade dolorosa, e por vezes dos outros
tipos de sensibilidade, na area afectada

C. Ha uma leséo do nervo correspondente ou das suas conexdes
centrais

Comentarios
A anestesia dolorosa esta muitas vezes relacionada com trau-
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matismo cirdrgico do ganglio do trigémio ou dos nervos occipi-
tais, ocorrendo mais frequentemente apds rizotomia ou termo-
coagulagdo para tratamento da 13.1.1 Nevralgia do trigémio cldssica
(idiopdtica).

13.18.2 Dor central pés-acidente vascular
cerebral

Descricao

Dor e disestesias unilaterais associadas a defeito de sensibi-
lidade, envolvendo parte ou a totalidade da hemiface, ndo expli-
cavel por uma lesdo do nervo trigémio. E atribuida a uma leséo
da via trigémino-talamica, do tdlamo ou das projec¢oes talamo-
corticais. Os sintomas podem envolver também o tronco e/ou os
membros do lado afectado ou contralateral.

Critérios de diagnéstico
A. Dor e disestesias numa hemiface, associadas a perda de sen-
sibilidade dolorosa, térmica e/ou tactil, preenchendo os cri-
térios Ce D
B. Um ou ambos dos seguintes:
1. histéria de inicio stbito, sugerindo uma lesao vascular
(acidente vascular cerebral)
2. demonstragdo por TC ou RM de les&o vascular com a loca-
lizacdo apropriada
C. A dor e as disestesias aparecem até seis meses apds o AVC
D. Nao sao explicadas por uma lesdo no nervo trigémio

Comentarios

A dor facial secundéria a lesao talamica faz parte de uma hemi-
sindrome. Em lesdes laterais do bulbo, a dor hemi-facial pode
ocorrer isoladamente, porém é mais frequente associar-se a hemi-
disestesia cruzada.

A dor e as disestesias geralmente sdo persistentes.

13.18.3 Dor facial atribuida a esclerose multipla

Codificada noutro local
A dor atribuida a nevrite dptica, ocorrendo como uma manifes-
tacdo da esclerose miiltipla, é codificada como 13.13 Nevrite dptica.

Descricao

Dor facial unilateral ou bilateral, com ou sem disestesias, atri-
buida a uma lesdo desmielinizante das conexdes centrais do
nervo trigémio, geralmente regredindo e recorrendo.

Critérios de diagndstico

A. Dor, com ou sem disestesias, num ou em ambos os lados da
face

B. Evidéncia de que o doente tenha esclerose mdiltipla

C. A dor e as disestesias aparecem em estreita relacdo temporal
com uma lesdo desmielinizante na protuberancia ou na via
trigémino-taldmica, demonstrada por RM

D. Outras causas foram excluidas

Comentarios

A dor pode ser tipo choque eléctrico, como na 13.1 Nevralgia do
trigémio, ou continua. A nevralgia do trigémio, que surge num indi-
viduo jovem e que afecta um lado da face e depois o outro deve
gerar a suspeita de esclerose muiltipla.
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13.18.4 Dor facial persistente idiopatica

Termo previamente utilizado
Dor facial atipica.

Descricao
Dor facial persistente sem as caracteristicas das nevralgias
cranianas descritas anteriormente e nao atribuida a outra causa.

Critérios de diagnéstico

A. Dor na face, presente diariamente e persistindo a maior parte
ou a totalidade do dia, preenchendo os critérios B e C

B. A dor é restrita, no inicio, a uma area limitada de uma hemi-
face' e é profunda e mal localizada

C. A dor néo estéd associada a defeito de sensibilidade ou a
outros sinais fisicos

D. As investigac¢des, incluindo raios X da face e mandibula, ndo
demonstram qualquer alteracdo relevante

Nota

1. Geralmente o inicio da dor é na comissura naso-labial ou no mento,
e pode espalhar-se para o maxilar superior ou inferior ou para uma
drea mais ampla da face e pescogo.

Comentarios

A dor pode iniciar-se apds cirurgia ou leséo da face, dentes ou
gengiva, mas persiste sem qualquer causa local demonstravel.

A dor em redor do pavilhdo auricular ou na témpora pode
preceder a detecgdo de um carcinoma de pulmao ipsilateral,
causando dor referida por infiltracdo do nervo vago.

O termo odontalgia atipica tem sido aplicado a dor continua no
dente ou alvéolo dentério apds a extracgéo, na auséncia de qual-
quer causa dentéria identificavel.

13.18.5 Sindrome do ardor bucal
(“burning mouth syndrome"’)

Descricao
Uma sensagao de queimadura intra-oral para a qual ndo se
encontra uma causa médica ou dentéria.

Critérios de diagndstico

A. Dor na boca presente diariamente e persistindo a maior
parte do dia

B. A mucosa oral tem aparéncia normal

C. Doengas locais e sistémicas foram excluidas

Comentario

A dor pode ser limitada a lingua (glossodinia). Secura sub-
jectiva da boca, parestesias e alteragdes do paladar podem estar
também presentes.

13.19 Outra nevralgia craniana ou
dor facial centralmente mediada

A nevralgia do vidiano de Vail e a nevralgia esfeno-palatina
de Sluder nao estao suficientemente validadas. O reconheci-
mento do sindroma de Eagle (Montalberti et al., 1995) como uma
entidade distinta, aguarda uma melhor clarificaco.
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14. Outras cefaleia, nevralgia
craniana e dor facial central
ou primaria

14.1 Cefaleia nao codificada noutro local
14.2 Cefaleia ndo especificada

Introducdao

A fim de tornar esta classificagdo exaustiva, foi acrescentada,
ap6s os capitulos das diversas cefaleias, uma subcategoria para
entidades que preenchem todos, excepto um dos critérios de
diagnéstico para essas cefaleias. Ainda assim, podem existir cefa-
leias que nao se enquadram em nenhum dos capitulos existen-
tes, porque estdo a ser descritas pela primeira vez, ou porque
simplesmente ndo existem informacdes suficientes disponiveis.
Este capitulo é destinado a esses tipos e sub-tipos de cefaleias.

14.1 Cefaleia nao classificada noutro
local

Termo previamente utilizado
Cefaleia nao classificada.

Critérios de diagndstico

A. Cefaleia com aspectos caracteristicos sugerindo ser uma enti-
dade diagnostica tnica diferente das demais

B. Nao preenche critérios para nenhuma das cefaleias descritas
anteriormente
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Comentarios

Varios tipos novos de cefaleias foram descritos pela primeira
vez entre a primeira edicdo da Classificado Internacional das Cefaleias e
esta segunda edigdo. Prevé-se que havera mais entidades ainda
por descrever. Tais cefaleias, até que sejam classificadas, poderao
ser codificadas como 14.1 Cefaleia ndo classificada noutro local.

14.2 Cefaleia nao especificada

Termo previamente utilizado
Cefaleia nao classificada.

Critérios de diagndstico

A. Uma cefaleia esté ou esteve presente

B. Nao esta disponivel informagao suficiente que permita codificar
a cefaleia nalgum nivel desta classificacao

Comentario

E evidente que algum diagnéstico tem de ser atribuido a um
grande ndmero de doentes sobre os quais muito poucas infor-
magdes estdo disponiveis, permitindo apenas afirmar que eles
tém ou tiveram uma cefaleia, mas ndo qual o tipo de cefaleia.
Tais doentes sdo codificados como 14.2 Cefaleia ndo especificada.
Esse cédigo, entretanto, nunca deve ser utilizado como descul-
pa por nao se obterem informag¢des detalhadas sobre a cefaleia,
quando tais informacdes estado disponiveis. Devera ser utilizado
apenas nas situagdes em que tal informacdo nao pode ser obti-
da, ou porque o doente morreu, ou estd incapacitado para
comunicar ou ndo esté acessivel.
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Introducdo

Na primeira edi¢édo da Classificacdo Internacional das Cefaleias ndo
houve apéndice. Desta vez, foi introduzido um e esperamos
que seja usado de vérias formas.

A principal finalidade do apéndice é apresentar critérios de
pesquisa para uma série de novas entidades que ainda nao
foram suficientemente validadas por estudos cientificos. Con-
tudo, a experiéncia dos especialistas da Subcomissao para a Clas-
sificagdo 1nternacional das Cefaleias e publicagdes de qualidade varia-
vel sugerem que existem varias entidades de diagnéstico que se
acredita serem verdadeiras, mas para as quais evidéncias cienti-
ficas adicionais sdo necessarias para serem formalmente aceites.
Assim, prevé-se que algumas das peturbacdes agora colocadas
no apéndice poderao ser transferidos para o corpo principal da
classificagao na préxima edicao.

Sinapse

Nalguns casos, apresentamos critérios de diagnéstico alter-
nativos aqueles do corpo principal da classificacdo; isto porque
a experiéncia clinica e algumas publica¢des sugerem que pode
ser interessante a sua inclusdo, mas a Subcomissdo concluiu
que as evidéncias ainda nao sio suficientes para mudar a clas-
sificagdo. Este € o caso, por exemplo, dos sintomas que acom-
panham a enxaqueca sem aura; o critério diagnéstico alternati-
vo D do apéndice é mais facil, tanto de se compreender como
de se explicar, mas ainda ndo esta suficientemente validado.

Finalmente, o apéndice é usado como um primeiro passo no
sentido de eliminar alteracdes incluidas, por tradi¢do, como
entidades diagndsticas na primeira edicao, porém para as quais
evidéncias suficientes ainda ndo foram publicadas.
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A1l. Enxaqueca

A1l.1 Enxaqueca sem aura

Critérios de diagndstico
A. Pelo menos cinco crises preenchendo os critérios de B a D
B. A cefaleia dura 4 a 72 horas (sem tratamento ou com trata-
mento ineficaz)
C. A cefaleia apresenta pelo menos duas das seguintes caracte-
risticas:
1. localizacdo unilateral
2. caracter pulsatil
3. intensidade de moderada a severa
4. agravada por ou levando a evitar actividades fisicas roti-
neiras (p.e., caminhar, subir escadas)
D. Durante a cefaleia, pelo menos dois dos seguintes:
1. nduseas
2. vémitos
3. fotofobia
4. fonofobia
5. osmofobia
E. N&o atribuido a outra alteracdo

Comentarios

Apenas o critério D difere daqueles presentes no corpo prin-
cipal da classificacdo. Embora esta alternativa pareca mais facil
de se compreender e aplicar, ndo esta suficientemente validada.

A1.1.1 Enxagueca sem aura puramente menstrual

Critérios de diagnéstico

A. Crises, numa mulher que menstrua, cumprindo os critérios
de 1.1 Enxaqueca sem aura.

B. As crises ocorrem exclusivamente nos dias 1+2 (dias -2 a +3)'
da menstruacao?, em pelo menos dois de trés ciclos mens-
truais e em nenhuma outra fase do ciclo.

Nota

1. O primeiro dia da menstruagdo € o dia 1 e o dia anterior é o
dia —1; ndo h4 dia 0.

2. Para os propdsitos desta classificacdo considera-se a mens-
truacdo como a hemorragia endometrial resultante tanto de
um ciclo menstrual normal como da suspensao de progesta-
geneos exdgenos, como no caso dos contraceptivos orais
combinados e da terapia hormonal de substituigéo.

A1.1.2 Enxagueca sem aura relacionada com a
menstruacao

Critérios de diagndstico

A. Crises, numa mulher que menstrua, cumprindo os critérios
para a 1.1 Enxaqueca sem aura

B. As crises ocorrem nos dias 1+2 (dias =2 a +3)' da menstrua-
¢ao’, em pelo menos dois de trés ciclos menstruais e adicio-
nalmente noutras épocas do ciclo

Notas

1. O primeiro dia da menstruagdo € o dia | e o dia anterior € o
dia —1; ndo ha dia 0

2. Para os propdsitos desta classificagdo considera-se a mens-
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truacdo como a hemorragia endometrial resultante tanto de
um ciclo menstrual normal quanto da suspensao de proges-
tagenos exdégenos, como no caso dos contraceptivos orais
combinados e da terapia de reposi¢do hormonal ciclica.

A1.1.3 Enxagueca sem aura nao relacionada
com a menstruacao

Critérios de diagnéstico

A. Crises, numa mulher que menstrua cumprindo os critérios de
1.1 Enxaqueca sem aura

B. As crises nao tém relacdo com a menstruacao'

Nota

1. Ou seja, ndo preenchem o critério B para a Al.l1.1 Enxaqueca
sem aura puramente menstrual e para a Al.1.2 Enxaqueca sem aura
relacionada com a menstruagdo.

Comentarios

Esta sub-classificagdo de 1.1 Enxaqueca sem aura é aplicavel
apenas a mulheres que menstruam.

A importéncia na diferenciacdo entre Al.1.1 Enxaqueca sem aura
puramente menstrual e Al.1.2 Enxaqueca sem aura relacionada com a
menstruacdo é que a profilaxia hormonal parece ser mais eficaz na
enxaqueca menstrual pura. Para confirmar o diagndstico, é
necessaria a evidéncia fornecida por registos prospectivos, por
no minimo trés meses, uma vez que muitas mulheres hiper-valo-
rizam a associacao entre as crises e a menstruacao.

As crises menstruais sdo, na maioria das vezes, de enxaque-
ca sem aura. Em mulheres que apresentam enxaquecas com ou
sem aura, a enxaqueca com aura ndo parece estar associada a
menstruacao.

O(s) mecanismo(s) da enxaqueca pode(m) ser diferente(s) na
hemorragia endometrial resultante do ciclo menstrual normal e
na hemorragia decorrente da retirada de progestagenos exdge-
nos (como o que ocorre na contracepg¢ao oral combinada e na
terapia de reposicdo hormonal ciclica). Por exemplo, o ciclo
menstrual endégeno resulta de mudangas hormonais complexas
no eixo ovario-hipotalamo-hipofisario, levando a ovulacéo, que
pode ser suprimida pelo uso de contraceptivos combinados.
Portanto, pesquisas clinicas deveriam separar estas sub-popula-
coes. As estratégias terapéuticas também podem ser diferentes
para estas distintas sub-populacdes.

Existe alguma evidéncia de que as crises menstruais, pelo
menos em algumas mulheres, resultem da suspensao do estro-
géneo, embora outras altera¢des hormonais e bioquimicas neste
fase do ciclo possam também ser relevantes. Se a enxaqueca
menstrual pura ou a enxaqueca relacionada com a menstruagao
vierem a ser associadas a retirada de estrogénios exdgenos,
ambos os cédigos Al.1.1 Enxaqueca sem aura puramente menstrual ou
11.1.2 Enxaqueca sem aura relacionada com a menstruagdo e 8.4.3 Cefaleia
por privagdo de estrogénios deverao ser utilizados.

A1.2.7 Estado de aura de enxaqueca

Critérios de diagnéstico

A. Aura de enxaqueca cumprindo os critérios para 1.2 Enxaqueca
com aura ou um dos seus sub-tipos

B. Pelo menos dois episédios de aura por dia, por =5 dias con-
secutivos
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A1.3.4 Hemiplegia alternante da crianca

Descricao

Crises de hemiplegia na infancia, acometendo cada lado alter-
nadamente, associada a uma encefalopatia progressiva, outro
fenémeno paroxistico e deficiéncia mental.

Critérios de diagndstico

A. Crises recorrentes de hemiplegia, que alterna entre os dois
lados do corpo

B. Inicio antes dos 18 meses de idade

C. Pelo menos um outro fenémeno paroxistico esté associado as
crises de hemiplegia ou ocorre independentemente, tais
como crises ténicas, postura disténica, movimentos coreo-ate-
téides, nistagmo ou outras altera¢des oculo-motoras, distur-
bios autonémicos

D. Evidéncia de défices mental e/ou neurolégico

E. Nao atribuida a outra alteragcdo

Comentarios

Esta é uma perturbagao heterogénea que inclui alteragdes
neuro-degenerativas. A relacdo com a enxaqueca tem sido suge-
rida sobre bases clinicas. Nao pode ser excluida a possibilidade
desta ser uma forma incomum de epilepsia.

A1.3.5 Torcicolo paroxistico benigno

Descricao

Episédios recorrente de inclinacdo da cabeca para um lado,
as vezes com pequena rotagdo, com remissado espontanea. Esta
alterac@o ocorre em bebés ou criancas pequenas, com inicio no
primeiro ano de vida. Podem evoluir para a 1.3.3 Vertigem paroxis-
tica benigna da infancia ou para a 1.2 Enxaqueca com aura, ou podem
cessar, sem mais sintomas.

Critérios de diagndstico
A. Crises episddicas, numa crianca nova, com todas as seguin-
tes caracteristicas e preenchendo o critério B:
1. inclina¢do da cabeca para um lado (nem sempre o mesmo
lado), com ou sem discreta rotagao
2. duragdo de minutos a dias
3. remissdes espontaneas e tendéncia a recorréncia mensal
B. Durante as crises, um ou mais dos seguintes sinais e/ou sin-
tomas:
. palidez
. irritabilidade
. mal-estar
. vémitos
. ataxia'
C. Exame neuroldgico normal entre as crises
D. Nao atribuivel a outra alteracao

VAR W N -

Nota
1. Ataxia € mais provavel em criancas mais velhas dentro do
grupo etario afectado.

Comentarios

A cabeca da crianca pode ser reconduzida a posi¢do normal
durante as crises; embora se possa encontrar alguma resisténcia.

O 1.3.4 Torcicolo paroxistico benigno pode evoluir para a 1.3.3
Vertigem paroxistica benigna da infancia ou 1.2 Enxaqueca com aura (par-
ticularmente 1.2.6 Enxaqueca de tipo basilar).

Estas observagdes necessitam de validacao por diarios, entre-
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vistas estruturadas e recolha longitudinal de dados. O diagndsti-
co diferencial inclui refluxo gastro-esoféagico, distonia de tor¢do
idiopatica e epilepsia parcial complexa, mas particular atencéo
deve voltar-se para a fossa posterior e a junc¢do cranio-cervical
onde lesbes adquiridas ou congénitas podem causar torcicolo.

Referéncias Bibliograficas

MacGregor EA, Chia H, Vohrah RC, Wilkinson M. Migraine and menstruation: a pilot
study. Cephalalghia 1990, 10: 305-10.

MacGregor EA. “Menstrual” migraine: towards a definition. Cephalalgia 1996; 16:11-21.
Smerville B. The role of estradiol withdrawal in the etiology of menstrual migraine.
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A2. Cefaleia tipo tensao

Comentarios

Os seguintes critérios alternativos podem ser aplicados a
A2.1 Cefaleia tipo tensdo episidica ndo frequente, A2.2 Cefaleia tipo tensdo
episddica frequente e A2.3 Cefaleia lipo tensdo cronica. Eles definem
uma sindrome nuclear de cefaleia tipo tensdo. Por outras pala-
vras estes critérios sdo bastante especificos, mas com pouca
sensibilidade.

Critérios de diagnéstico alternativos

A. Episédios, ou cefaleia, preenchendo os critérios A para [qual-
quer de 2.1 Cefaleia tipo tensdo episidica ndo frequente, 2.2 Cefaleia tipo
tensdo episodica frequente ou 2.3 Cefaleia tipo tensdo cronica) e os cri-
térios de B a D abaixo indicados

B. Cefaleia com duragédo de 30 minutos a sete dias.

C. Pelo menos trés das seguintes caracteristicas da dor:
1. localizacdo bilateral
2. caracter em pressao ou aperto (nao pulsatil)
3. intensidade ligeira ou moderada
4. ndo agravada por actividade fisica de rotina, como cami-

nhar ou subir escadas

D. Auséncia de nauseas (pode haver anorexia), vémitos, fotofo-
bia ou fonofobia

E. Exclusdo de outras hip6teses diagnésticas pela histéria clini-
ca, exame objectivo e/ou exames complementares de diag-
néstico'”

Nota

1. Podem estar presentes algumas das altera¢des dos grupos 5
a 12, mas a cefaleia ndo surgiu pela primeira vez em estreita
relacdo temporal com a alteragao.

2. No caso de A2.3 Cefaleia tipo tensdo cronica e quando ha abuso
de medicacdo preenchendo o critério B para qualquer uma
das sub-formas de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medicacdo
(MOH), é duvidoso se este critério E é preenchido se nao
houver melhoria clinica apés dois meses de interrup¢édo da
medicagao (ver comentdrio).

Comentarios

Em muitos casos duvidosos de cefaleia tipo tensao crénica ha
abuso de medicacdo. Neste caso, se preencher o critério B para
quaisquer das sub-formas de 8.2 Cefaleia por uso excessivo de medica-
¢do (MOH) deve usar-se o c6digo 2.4.3 Cefaleia tipo tensdo crénica pro-
vdvel mais 8.2.7 Cefaleia por uso excessivo de medicagdo provdvel. Quando,
dois meses apds a interrupgao do abuso de medicagao estes cri-
térios de A a E ainda permanecem deve diagnosticar-se A2.3 Ce-
faleia tipo tensdo cronica e excluir 8.2.7 Cefaleia por uso excessivo de medi-
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cagdo provdvel. Alternativamente, se a qualquer momento antes de
dois meses, os critérios ndo puderem ser preenchidos devido a
melhoria pela paragem da medicacdo, deve diagnosticar-se 8.2
Cefaleia por uso excessivo de medicagdo (MOH) e excluir-se 2.4.3 Cefaleia
tipo tensdo crénica provdvel.

A3. Cefaleias em salvas e outras
cefaleias trigémino-autonéomicas

A3.3 Cefaleia de curta duracao,
unilateral, neuralgiforme com
sintomas autonémicos (SUNA)

Comentarios

A actual classificacao para 3.3 Cefaleia de curta duracdo, unilate-
ral, neuralgiforme com hiperemia conjuntival e lacrimejo (SUNCT) tem
alguns problemas.

Primeiro, o nome implica que todos os doentes devam ter
tanto hiperemia conjuntival quanto lacrimejo. Esta ndo €, inva-
riavelmente, a experiéncia clinica do subcomissao.

E possivel que 3.3 Cefaleia de curta duracdo, unilateral, neuralgifor-
me com hiperemia conjuntival e lacrimejo (SUNCT) seja um sub-tipo
de uma forma mais ampla de A3.3 Cefaleia de curta duracdo, unilate-
ral, neuralgiforme com sintomas autondmicos (SUNA). Esta proposta
requer validagao.

Segundo, a dor das crises pode ser dificil de diferenciar da
de 13.1 Nevralgia do trigémio, afectando a divisdo oftalmica. Um
factor distintivo sugerido é a auséncia de um periodo refracta-
rio a estimulagdo cutédnea em A3.3 Cefaleia de curta duragdo, unilate-
ral, neuralgiforme com sintomas autondmicos (SUNA).

Terceiro, o critério para a frequéncia das crises em 3.3 Cefaleia
de curta duragdo, unilateral, neuralgiforme com hiperemia conjuntival e
lacrimejo (SUNCT) € pouco til devido ao largo espectro de varia-
¢ao a que da margem. Uma vez que as crises ocorrem, em regra,
pelo menos diariamente, talvez seja mais ttil simplificar a exi-
géncia quanto a frequéncia. Os seguintes critérios propostos
para A3.3 Cefaleia de curta duracdo, unilateral, neuralgiforme com sinto-
mas autondmicos (SUNA) (como alternativa a 3.3 Cefaleia de curta
duragdo, unilateral, neuralgiforme com hiperemia conjuntival e lacrimejo
(SUNCT)) atendem a propdsitos de pesquisa e precisam de ser
testados. As caracteristicas autonémicas cranianas devem ser
exuberantes para distinguir este distirbio da nevralgia da divi-
sdo oftalmica do trigémio.

Critérios de diagnéstico

A. No minimo, 20 crises preenchendo os critérios de B a E

B. Crises de cefaleia pulsatil ou em pontadas, unilateral, orbi-
taria, supra orbitaria ou temporal, durando de dois segundos
a dez minutos

C. A dor é acompanhada por um dos seguintes:
1. hiperemia conjuntival e/ou lacrimejo
2. congestao nasal e/ou rinorreia
3. edema palpebral

D. As crises ocorrem com uma frequéncia =1 por dia em mais de
metade do tempo

E. Nenhum periodo refractério se segue a uma crise desenca-
deada por zonas de gatilho

F. Né&o atribuidas a outra alteracdo
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A3.3.1 SUNA episodica

Descricao

Crises de cefaleia neuralgiforme unilateral de curta duracao,
com sintomas autonémicos cranianos, ocorrendo em periodos
com duracdo de 7 dias a |1 ano e separados por intervalos sem
dor com duracdo de 1 més ou mais.

Critérios de diagndstico

A. Crises preenchendo os critérios de A a F para A3.3 Cefaleia de
curta duragdo, unilateral, neuralgiforme com sintomas autondmicos
(SUNA)

B. Pelo menos dois periodos de crises com duragao (se nao tra-
tados) de 7 dias a | ano e separados por periodos de remis-
sdo =1 més

A3.3.2 SUNA crénica

Descricao

Crises de cefaleia neuralgiforme unilateral de curta duragao,
com sintomas autonémicos cranianos, ocorrendo por mais de |
ano sem remissdo ou com remissdes de duragdo menos que um
més.

Critérios de diagndstico

A. Crises preenchendo os critérios de A a F para A3.3 Cefaleia de
curta duragdo, unilateral, neuralgiforme com sintomas autondmicos
(SUNA)

B. Crises recorrentes por >1 ano sem remissdo ou com periodos
de remissdo durando <1 més

Referéncias Bibliograficas

Goadsby PJ, Matharu MS, Boes CJ. SUNCT syndrome or trigeminal neuralgia with
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AG6. Cefaleia atribuida a doenca
vascular craniana ou cervical

A6.5.6 Carotidinea

A carotidinea foi transferida da classificacdo principal para o
apéndice porque uma extensa revisao da literatura sugere que
esta nao é uma entidade, mas uma sindrome que engloba muitas
variedades de dor na regido carotidea. Particularmente, a caroti-
dinea como é descrita na primeira edicdo da Classificagdo
Internacional das Cefaleias — dor cervical com duragdo menos do que
duas semanas com hipersensibilidade a palpacéo sobre a bifur-
cacao da carétida — pode ser devida a disseccao carotidea (que
deve ser codificada como 6.5.1 Cefaleia ou dor facial ou cervical atribui-
da a dissecgdo arterial). Alguns casos de carotidinea com anormalida-
de a RM tém sido publicados recentemente (descrita como um
sinal intermediério em TIWI e um leve realce anular apds injec-
¢ao de gadolinio). Até que a especificidade destes achados seja
estabelecida, a carotidinea serd melhor considerada como um
sindrome do que como uma entidade distinta.
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A6.8 Cefaleia cronica pés-doenca
vascular

Critérios de diagnédstico

A. Cefaleia sem caracteristicas tipicas conhecidas, preenchen-
do os critérios C e D

B. Uma alteracdo vascular esteve presente, mas foi eficazmente
tratado ou/e remitiu espontaneamente

C A cefaleia foi atribuida a alteragao vascular

D. A cefaleia persiste por >3 meses apds o tratamento eficaz ou
remissdo esponténea da alteracdo vascular

Referéncias Bibliograficas
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dynia. AJNR 2000; 21:766-9.
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A7. Cefaleia atribuida a perturbacao
intracraniana nao vascular

A7.9.1 Cefaleia pés-radiocirurgia

Critérios de diagndstico

A. Cefaleia difusa e/ou holocraniana, preenchendo os critérios C
eD

B. Foi realizada radiocirurgia cerebral

C. A cefaleia aparece até 7 dias ap6s a radiocirurgia

D. A cefaleia desaparece dentro de 3 meses ap6s a radiocirurgia

Comentario

Embora uma cefaleia de novo tenha sido descrita apés radioci-
rurgia, a maioria dos estudos n&o fornece uma descri¢ao detalha-
da das caracteristicas clinicas da cefaleia, nem esté claro se a
cefaleia que ocorre ap6s a radiocirurgia representa uma exacer-
bacéo de uma cefaleia prévia ou uma nova cefaleia. Nos casos em
que ndo havia uma historia prévia de cefaleias, a cefaleia que
surgiu de novo era de curta duragao, ocorria mais de um ano apds
a cirurgia e assemelhava-se a enxaqueca ou a cefaleia explosiva.
Desta forma, a relagdo entre estas cefaleias e os procedimentos
radiocirdrgicos que as precedem é altamente duvidosa. Estudos
prospectivos cuidadosamente controlados sdo necesséarios para
determinar se existe um tipo especifico de cefaleia que pode
surgir ap6s radiocirurgia e, se assim ocorre, de que forma a dor
estd relacionada com o tipo e localizagdo da lesdo irradiada e/ou
com a dose e campo de radiacdo empregues.

A79.2 Cefaleia pés-electroconvulsoterapia (ECT)

Critérios de diagnédstico

A. Cefaleia sem caracteristicas tipicas conhecidas, preenchen-
do os critérios C e D

B. Foi realizada electroconvulsoterapia (ECT)

C. A cefaleia aparece até 4 horas apds a ECT e em pelo menos
50% das sessdes

D. A cefaleia desaparece dentro de 72 horas ap6s a ECT
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Comentarios

As descric¢des clinicas de cefaleias associadas com ECT sao
escassas. Os dados publicados na literatura provavelmente nao
suficientes para definir a cefaleia p6s ECT de um modo opera-
cional.

As caracteristicas da cefaleia apdés a ECT foram descritas
em varios casos publicados. Hawken et al. (2001) relataram o
caso de um doente, que apds a ECT, tinha crises tipo “enxa-
queca ligeira” duas a trés vezes por semana e crises tipo
“enxaqueca mais intensa” entre trés a quatro vezes por més
(os sintomas preenchiam os critérios de diagndstico para a
1.1 Enxaqueca sem aura). A cefaleia aparecia imediatamente
apds o doente recuperar a consciéncia depois das sessdes de
ECT. Numa de seis ocasides, a cefaleia esteve associada a ndu-
seas, mas outros sintomas de enxaqueca ndo foram descritos.
A cefaleia ndo respondeu ao sumatriptano, mas foi atenuada
por uma combinagao de propranolol e naproxeno e aparente-
mente pdde ser prevenida pela administracao de propranolol
antes da ECT. De Battista e Mueller (1995) descreveram um
doente que desenvolveu cefaleias unilaterais intensas asso-
ciadas a nduseas/vomitos e fotofobia apds ECT. O doente tinha
antecedentes de cefaleias similares, porém menos intensas. A
administragdo profilatica de sumatriptano preveniu o apareci-
mento das cefaleias ao contrario do que aconteceu com admi-
nistragdo profilactica de beta bloqueantes. Ghoname et al.
(1999) descreveram nove doentes que apresentaram cefaleias
imediatamente apds as sessdes de ECT. As cefaleias eram
intensas e bilaterais em todos os casos (pulsateis em dois),
mas nenhum outro sintoma de enxaqueca foi descrito.
Diversas notas e casos descritos na literatura documentaram
crises de cefaleias intensas (associadas a sintomas de enxa-
queca ou descritas como similares a enxaqueca) desencadea-
das por ECT em doentes com historia prévia de enxaqueca
(p.ex. Folkerts, 1995; Oms et al., 1998). Markowitz et al. (2001)
relataram que, de 13 crises de cefaleias moderadas ou inten-
sas apds ECT, seis estavam associadas a hipersensibilidade a
luz, quatro a hipersensibilidade a ruidos, trés a nduseas e uma
a vémitos. Todas, excepto uma crise, diminuiram até 1,5 horas
apds a administragdo intranasal de 20mg de sumatriptano.

A7.10 Cefaleia créonica pés-doenca
intracraniana

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia sem caracteristicas tipicas, preenchendo os critérios C
eD

B. Uma doenga intracraniana esteve presente, porém foi eficaz-
mente tratada ou remitiu espontaneamente

C. A cefaleia foi atribuida a doenca intracraniana

D A cefaleia persiste por >3 meses apds o tratamento eficaz ou
a remissdo espontanea da doenca

Referéncias bibliograficas
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Tabela 1. Drogas que podem induzir a cefaleia ou agravar uma cefaleia pré existente

Acetazolamida Codeina Interferon Ondansetrona
Ajmalina Didanosina Isoniazida Paroxetina
Amantadina Diidralazina Meprobamato Pentoxifilina
Anti-histaminicos Diidroergotamina Metaqualone Perexilina
Barbituricos Dipiridamol Metronidazol Primidona

Beta-interferon Disopiramida

Morfina e derivados

Prostaciclina

Bromocriptina Dissulfiram Acido nalidixico Ranitidina

Cafeina Ergotamina Nifedipina Rifampicina

Antagonistas de calcio Etofibrato Nitrofurantoina Sildenafil

Carbimazol Gestageneos Nitratos Teofilina e derivados
Quinidina Glicosideos Anti inflamatérios nao esteroides Tiamazol

Cloroquina Griseofulvina Octreotida Timetoprima + sulfametoxazol
Cimetidina Guanitidina Estrogénios Triptanos

Clofibrato Imunoglobulinas Omeprazol Vitamina A

A7.9.2 Cefaleias pds-electroconvulsivoterapia (ECT)

DeBattista C, Mueller K. Sumatriptan prophylaxis for postelectroconvulsive therapy
headaches. Headache 1995; 35:502-503.

Folkerts H. Migraine after electroconvulsive therapy. Convulsive Therapy 1995; 11:212-215.
Ghoname EA, Craig WF, White PF. The use of percutaneous electrical nerve stimula-
tion (PENS) for treating ECT-induced headaches. Headache 1999; 39:502-505.

Hawken ER, Delva NJ, Lawson JS. Successful use of propranolol in migraine associat-
ed with electroconvulsive therapy. Headache 2001; 41:92-96.

Markowitz JS, Kellner CH, DeVane CL, Beale MD, Folk J, Burns C, Liston HL. Intranasal
sumatriptan in post-ECT headache: results of an open-label trial. Journal of ECT 2001;
17:280-283.

Oms A, Miro E, Rojo JE. Sumatriptan was effective in electroconvulsive therapy (ECT)
headache. Anesthesiology 1998; 89:1291-1292.

Weiner SJ, Ward TN, Ravaris CL. Headache and electroconvulsive therapy. Headache 1994.

A8. Cefaleia atribuida a uma
substancia ou sua privacdo

A8.1.10 Cefaleia como efeito adverso agudo
atribuido a medicacdo usada para
outras indicacoes

A Tabela 1 lista as medicagdes das quais se tem relatado
causar cefaleia durante o uso terapéutico.

A8.5 Cefaleia crénica apds exposicao
a substancia

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia sem caracteristicas tipicas, preenchendo os critérios
deCeD

B. A exposigdo a uma substancia existiu, porém cessou

C. A cefaleia foi atribuida a exposigao a substancia

D. A cefaleia persiste por >3 meses apds a exposicdo a substancia
ter cessado.

A9. Cefaleia atribuida a infeccdo

A9.1.6 Cefaleia atribuida a lesdo expansiva por
infeccao ou infestacdo intracraniana

Comentarios

Existem lesdes infecciosas intracranianas expansivas causa-
doras de cefaleia que ndo o abcesso cerebral e o empiema sub-
dural. Uma vez que a fisio-patologia é multifuncional e estudos
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sistematizados para classificar estas cefaleias sao inadequados,
sdo sugeridos critérios de diagndstico provisérios no apéndice.

Critérios de diagndstico

A. Cefaleia com pelo menos uma das seguintes caracteristicas e
preenchendo critérios C e D:
1. dor difusa e continua
2. agravada pelo esforgo
3. acompanhada por ndusea e/ou sinais neuroldgicos focais

B. Evidéncias por neuro-imagem de lesao infecciosa ou infesta-
cao intracraniana expansiva

C. A cefaleia aparece durante a infestacdo ou infeccdo intracra-
niana expansiva

D. A cefaleia desaparece dentro de 3 meses' apds o tratamento
bem sucedido da leséo

Nota
1. A cefaleia desaparece geralmente dentro de 1 més.

Comentarios

Um efeito expansivo directo levando a hipertensao intracra-
niana e/ou irritacdo de estruturas meningeas ou arteriais sdo os
mecanismos causadores de cefaleia deste sub-tipo.

Os organismos que mais frequentemente causam doencas
granulomatosas ou cisticas expansivas do sistema nervoso cen-
tral sdo: micobactérias, fungos (p.e.: Cryptococcus neoformans e
outros), Toxoplasma gondii, amebas de vida livre, cestodos (p.e.:
Cysticercus cellulosae, Coenurus cerebralis, Sparganum sp), nematodos
(p.e.: Toxocara canis, filarias linfdticas, Onchocerca volvullus, Anisakis sp)
e trematodos (p.e.: Schistosoma sp, em particular Schistosoma
japonicum e Paragonimus sp).

A9.1.7 Cefaleia atribuida a infestacao
parasitdria intracraniana

Codificada noutro local

Cefaleia atribuida a efeito de massa e ndo ao efeito directo da
infestagdo parasitéria intracraniana é codificada como A9.1.6 Ce-
faleia atribuida a lesdo expansiva por infec¢do ou infestacdo intracraniana.

Comentario

As infestacOes parasitarias sdo caracterizadas por um estagio
agudo e outro crénico. A cefaleia no estagio agudo decorre geral-
mente de meningite, enquanto no estagio crénico acredita-se
dever-se a alteracdes encefalicas ou a deterioracdo neuro-psico-

Sinapse

117



118

légica secundaria. Faltam estudos sistematizados das cefaleias
causadas por estas alteragdes e os critérios de diagndstico sé6
podem ser propostos com grande incerteza.

Critérios de diagndstico
A. Cefaleia com uma das seguintes caracteristicas, com ou sem
sintomas e/ou sinais neuroldgicos focais, preenchendo os cri-
térios Ce D
1. cefaleia, com inicio agudo, semelhante a 9.1.1 Cefaleia atribui-
da a meningite bacteriana
2. cefaleia com inicio mais insidioso e caracteristicos da
meningo-encefalite crénica
B. Evidéncia de uma infestagdo parasitaria intracraniana através
de estudo do LCR, serologia sanguinea e/ou neuro-imagem
C. A cefaleia aparece durante a infestacdo parasitaria
D. A cefaleia desaparece dentro de 3 meses apds o tratamento
bem sucedido da infestacdo

Comentarios

A cefaleia é um sintoma comum na infestagao parasitéria intra-
craniana, sendo frequentemente o primeiro. Uma ampla varieda-
de de parasitas pode infestar o sistema nervoso central, directa
ou indirectamente. Enquanto o Trypanosoma cruzi (tripanossomiase
americana, doenca de Chagas) pode causar meningite aguda, o T.
Brucei gambiensi (tripanossomiase africana do leste, doenca do
sono gambiense) e o T. Brucei rfodesiense (tripanossomiase africana
do leste, doenca do sono rodesiana) causam uma meningo-ence-
falite crénica.

Os factores predisponentes incluem a exposicao aos parasitas
em é&reas tropicais e/ou subtropicais de prevaléncia e, em poucas
ocasides, estado de imuno-deficiéncia.

A9.4.2 Cefaleia crénica pés-infeccao
ndo bacteriana

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia sem caracteristicas tipicas, preenchendo os critérios
CeD

B. Uma infecgdo nao bacteriana existiu mas foi eficazmente tra-
tada ou desapareceu espontaneamente

C. A cefaleia foi atribuida a infeccdo

D A cefaleia persiste por 3 meses ou mais apds o tratamento, ou
remissdo espontanea da infecgao

Comentarios
Existe pouca evidéncia de cefaleia crénica atribuida a infec-
¢Oes nao bacterianas. Mais pesquisa é necessaria.

A10. Cefaleia atribuida a
perturbacao da homeostase

A10.7.1 Cefaleia atribuida a outra perturbacao
metabélica ou sistémica

As cefaleias atribuidas as seguintes alteragdes nao estao sufi-
cientemente validadas: anemia, hipercapnia, insuficiéncia adre-
no-cortical, deficiéncia mineralocorticéidea, hiperaldosteronis-
mo, policitemia, sindrome de hiperviscosidade, purpura trombo-
citopénica trombdtica, plasmaférese, sindrome de anticorpo
anticardiolipina, doenca de Cushing, hiponatremia, hipertireoi-
dismo, hiperglicemia, hipercalcemia, lipus eritematoso sistémi-
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co, sindrome da fadiga crénica, fibromialgia. Sdo necessarios
estudos prospectivos bem controlados para definir mais clara-
mente a incidéncia e as caracteristicas das cefaleias associadas a
estas alteragdes. Em cada caso, somente os doentes que preen-
chem os critérios bem estabelecidos para estas desordens, em
primeiro lugar, deveriam ser avaliados.

A10.8 Cefaleia cronica pés-perturbacao
da homeostase

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia sem caracteristicas tipicas, preenchendo os critérios
CeD

B. Uma alteragcdo da homeostase existiu mas foi tratado eficaz-
mente ou desapareceu espontaneamente

C. A cefaleia foi atribuida a perturbagdo da homeostase

D. A cefaleia persiste por >3 meses apds tratamento ou remis-
sdo esponténea do alteracao da homeostase

Comentarios

Alguns doentes podem ter uma cefaleia persistente apds a
resolugao de um episédio de perturbacdo da homeostase. Tal
cefaleia nunca foi sujeita a um estudo sistematico.

A11. Cefaleia ou dor facial atribuida
a perturbacao do cranio, pesco-
¢o, olhos, ouvidos, nariz, seios
da face, dentes, boca ou outras
estruturas cranianas ou faciais

A11.5.1 Cefaleia por ponto de contacto mucoso

Critérios de diagndstico
A. Dor intermitente localizada nas regides peri-orbitaria e can-
tal medial ou temporo-zigomatica e preenchendo os critérios

CeD

B. Evidéncia clinica, por endoscopia nasal e/ou imagem por TC
da existéncia de pontos de contacto mucoso sem rino-sinu-
site aguda

C. Evidéncia de que a dor possa ser atribuida a contacto muco-
so, baseada em pelo menos um dos seguintes:

1. ha correspondéncia entre a dor e variagdes gravitacionais
na congestdo da mucosa, quando o doente muda entre as
posicoes de pé para deitado

2. abolicao da dor dentro de cinco minutos apds aplicagao
topica diagnostica de anestesia local no corneto médio,
usando placebo ou outros controlos'

D. A dor desaparece dentro de 7 dias, sem recorréncia, apds
remocgao cirdrgica dos pontos de contacto mucosos

Nota
1. Abolicdo da dor significa alivio completo, indicada por uma
pontuacéo de zero nas escala analdgica visual (VAS)

Comentario

A Al1.5.1 Cefaleia do ponto de contacto mucoso € um item novo na
classificacdo para o qual hé limitada evidéncia. Estudos contro-
lados sdo recomendados para valida-lo, usando os critérios lis-
tados para a selecgdo de doentes.
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A11.9 Cefaleia cronica pdés-perturbacao
cranio-cervical

Critérios de diagndstico

A. Cefaleia sem caracteristicas tipicas preenchendo os critérios
CeD

B. Uma alteragdo cranio-cervical esteve presente, porém foi tra-
tado eficazmente ou regrediu espontaneamente

C. A cefaleia foi atribuida a perturbacao cranio-cervical

D. A cefaleia persiste por >3 meses apds o tratamento eficaz ou
a remissdo esponténea da alteracdo cranio-cervical

A12. Cefaleia atribuida a
perturbacao psiquiatrica

Embora as cefaleias sejam frequentemente associadas a
variadas perturbagdes psiquiatricas, a relacdo de causalidade
entre elas e a direccao dessa relagao causal ainda sdo objecto de
estudo. Os seguintes grupos de hipotéticos critérios sao sugeri-
dos para facilitar as pesquisas sobre as possiveis relagdes cau-
sais entre certas perturbacdes psiquiétricas e as cefaleias. Nao é
recomendével que os mesmos sejam usados rotineiramente na
pratica clinica para descrever a associagdo entre perturbacoes
psiquiatricas e uma cefaleia co-mérbida. Na grande maioria dos
casos, a associacao da cefaleia a estas perturbagdes, mais pro-
vavelmente reflecte etiologias ou factores de riscos comuns sub-
jacentes.

Note-se que, ao fazer-se qualquer dos diagndsticos listados
a seguir, é importante estabelecer que a cefaleia em questao
ocorre exclusivamente durante o curso da perturbagéo psiquia-
trica. Isto significa que a cefaleia se manifesta apenas durante o
tempo em que os sintomas da doencga psiquiatrica também se
manifestam. Assim, por exemplo, numa crianca com perturba-
¢ao de ansiedade de separacao, a cefaleia deve ser atribuida a
perturbacdo de ansiedade de separagao somente nos casos em
que ocorra exclusivamente no contexto de uma separacao real
ou de risco de separagdo. Do mesmo modo, num adulto com
perturbacdo de panico, a cefaleia deve ser atribuida a esta tni-
camente nos casos em que ocorre como um dos sintomas do
ataque de panico.

A12.3 Cefaleia atribuida a perturbacao
depressiva major

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia sem caracteristicas tipicas conhecidas, preenchen-
do os critérios de Ca E

B. Presenca de perturbagédo depressiva major, preenchendo os
critérios da DSM-1V:

1. um ou mais episédios nos quais, durante o mesmo periodo
de duas semanas, pelo menos cinco dos sintomas seguintes
estejam presentes:

a) humor depressivo

b) interesse ou prazer acentuadamente diminuidos

¢) modificacao de peso ou do apetite

d) insénia ou hipersénia

e) agitacao ou lentificacdo psicomotora

f) fadiga ou perda de energia

g) sentimentos de desvalorizacdo ou culpa excessiva e/ou
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inapropriada
h) diminuicdo da capacidade de pensamento ou concen-
tragdo ou indecisao
i) pensamentos recorrentes acerca da morte, ideacao sui-
cida, plano especifico para cometer suicidio ou tentati-
va de suicidio
2. ocorrendo na auséncia de quaisquer episédio de mania
ou hipomania
3. os sintomas nao sao explicados por luto e ndo sdo devidos
a efeitos fisioldgicos directos de uma substancia ou de um
estado fisico geral
C. A cefaleia ocorre exclusivamente durante os episddios depres-
sivos major
D. A cefaleia desaparece ou melhora significativamente até 3
meses apods o perturbacdo depressiva major estar em remis-
sdo completa
E. A cefaleia ndo é atribuida a uma outra causa

Comentario

Uma vez que os antidepressivos triciclicos sdo eficazes em
certos tipos de cefaleia, a remissdo desta é mais sugestiva de
uma causa psiquiatrica quando o episédio depressivo major
melhora sob tratamento com outros anti-depressivos que ndo os
triciclicos.

A12.4 Cefaleia atribuida a perturbacao
de panico

Critérios de diagnéstico
A. Cefaleia sem caracteristicas tipicas conhecidas, preenchen-
do os critérios de Ca E
B. Presenca de perturbagéo de pénico preenchendo os critérios
de diagndstico da DSM-1V
1. ataques recorrentes e inesperados de panico seguidos num
més ou mais, de receio de vir a ter outro ataque, de preocu-
pagao acerca das implicagdes de um ataque ou uma de alte-
ragao de comportamento por causa do ataque
2. o ataque de panico é definido como um periodo definido
de medo intenso ou desconforto no qual, pelo menos, qua-
tro dos seguintes sintomas se manifestam abruptamente e
atingem um pico dentro de dez minutos:
a) palpitacoes
b) batimentos cardiacos ou ritmo cardiaco acelerado
c) suores, estremecimentos ou tremores
d) sensacdes de dispneia ou de asfixia
e) sensacdo de sufoco, dor ou desconforto torécico
f) nausea ou desconforto abdominal
g) sensacao de tontura, instabilidade, vertigem ou lipotimia
h) desrealizagdo ou despersonalizagao
i) medo de perder o controle ou de enlouquecer
i) medo de morrer
k) parestesias
I) calafrios ou ondas de calor
3. os ataques de panico ndo sio decorrentes de efeitos fisio-
l6gicos de um estado fisico geral ou de uma substéncia
C. A cefaleia ocorre exclusivamente durante os ataques de
panico
D. A cefaleia desaparece e nao recorre, apds a remissao do per-
turbacdo de péanico
E. A cefaleia ndo é atribuida a outra causa
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A12.5 Cefaleia atribuida a perturbacao
de ansiedade generalizada

Critérios de diagnédstico

A. Cefaleia sem caracteristicas tipicas conhecidas, preenchen-
do os critérios de Ca E

B. Presenca de perturbacao de ansiedade generalizada, preen-
chendo os critérios de diagnéstico da DSM-1V:

1. ansiedade e preocupagéo excessivas sobre diversos even-
tos ou actividades e que o doente considera dificil de con-
trolar, ocorrendo na maioria dos dias, por pelo menos 6
meses

2. associada a pelo menos trés dos seguintes sintomas:

a) agitacao, nervosismo ou tensao interior

b) fadiga facil

¢) dificuldades de concentragdo ou mente vazia
d) irritabilidade

e) tensdo muscular

f) perturbagdo do sono

3. nao ocorrendo exclusivamente durante uma perturbagdo
do humor

4. ndo decorrente de efeitos fisiolégicos directos de um esta-
do fisico geral ou de uma substéncia

C. A cefaleia ocorre exclusivamente durante o curso da pertur-
bacdo de ansiedade generalizada

D. A cefaleia desaparece e néo recorre apds a remissao da per-
turbacdo de ansiedade generalizada

E. A cefaleia ndo é atribuida a outra causa

A12.6 Cefaleia atribuida a perturbacao
somatoforme indiferenciada

Critérios de diagnéstico

A. Cefaleia sem caracteristicas tipicas conhecidas, preenchen-
do os critérios de Ca E

B. Presenca de perturbacdo somatoforme indiferenciada, defi-
nida por um sintoma somatoforme para além da cefaleia,
preenchendo os critérios de diagndstico da DSM-IV para per-
turbagdo somatoforme indiferenciada:

1. uma queixa fisica mais a cefaleia que, apds investigacdo
apropriada, ndo pode ser explicada por um estado fisico
geral conhecido ou pelos efeitos directos de uma substancia
ou medicamento ou, quando existe um estado fisico geral
relacionado, a queixa fisica e a incapacidade resultantes sao
excessivas em relacdo ao que era de esperar considerando
a histéria, o exame fisico e/ou os dados laboratoriais

2. a queixa fisica e a cefaleia causam sofrimento ou incapaci-
dade e duram pelo menos 6 meses

C. A cefaleia ocorre exclusivamente durante o curso da outra
queixa fisica

D. A cefaleia desaparece apés a remisséo da perturbacdo soma-
toforme indiferenciada

E. A cefaleia ndo é atribuida a outra causa

A12.7 Cefaleia atribuida a fobia social

Critérios de diagndstico

A. Cefaleia sem caracteristicas tipicas conhecidas, preenchen-
do os critérios de Ca E

B. Presenca de fobia social, preenchendo os critérios de diag-
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néstico da DSM-1V:

1. medo acentuado e persistente de uma ou mais situagoes
sociais e de desempenho, inclusivé escolar, em que o indi-
viduo € exposto a pessoas desconhecidas e ao possivel
escrutinio por outros e em que o doente teme agir de um
modo que seja humilhante e/ou embaragoso

2. 0 doente evita as situacbes sociais ou suporta-as com
intenso sofrimento

3. a fobia é uma fonte de sofrimento ou causa limitagdo da
fungao social ou ocupacional

C. A cefaleia ocorre exclusivamente durante o curso da fobia
social

D. A cefaleia desaparece apés remissdo da fobia social

E. A cefaleia ndo é atribuida a outra causa

A12.8 Cefaleia atribuida a perturbacao
de ansiedade por separacao

Critérios de diagndstico
A. Cefaleia sem caracteristicas tipicas conhecidas, preenchen-
do os critérios de Ca E
B. Presenca de perturbagdo de ansiedade de separagao, preen-
chendo pelo menos 3 dos seguintes critérios da DSM-1V,
durando 6 ou mais meses e com inicio antes dos 18 anos:
1. mal-estar excessivo e recorrente quando ocorre ou é anteci-
pada a separacgéo da casa ou de figuras de maior vinculacdo
2. preocupagdo persistente e excessiva pela possivel perda
das principais figuras de vinculagdo ou por possiveis
males que possam acontecer a essas pessoas
3. preocupacao excessiva e persistente de que um aconteci-
mento adverso possa levar a separacao de uma importante
figura de vinculagao (p.ex., perder-se ou ser sequestrado)
4. relutancia persistente ou recusa em ir a escola ou a qual-
quer outro lugar pelo medo da separagao
5. relutédncia ou medo persistente e excessivo de estar em
casa sézinho ou sem as principais figuras de vinculagéo, ou
noutros locais, sem adultos significativos
6. relutancia persistente ou recusa em adormecer sem estar
préximo de uma importante figura de vinculacdo ou em
adormecer fora de casa
7. pesadelos repetidos que envolvem o tema da separagao
8. repetidas queixas de sintomas fisicos (tais como cefaleias,
dores abdominais, nduseas ou vomitos) quando ocorre ou
se antecipa a separacdo em relacdo a figuras importantes
de vinculacdo
C. A cefaleia ocorre exclusivamente durante o curso da perturba-
¢do de ansiedade de separacdo
D. A cefaleia desaparece apds a remissdo da perturbacdo de
ansiedade de separacdo
E. A cefaleia ndo é atribuida a outra causa

A12.9 Cefaleia atribuida a perturbacdao
de stress poés-traumatico

Critérios de diagndstico

A. Cefaleia sem caracteristicas tipicas conhecidas, preenchen-
do os critérios de Ca E

B. Presenca de perturbacdo de stress pds-traumatico, preen-
chendo os critérios de diagnéstico da DSM-IV
1. a pessoa foi exposta a um acontecimento traumatico em
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que ambas as condic¢bes seguintes estiveram presentes:

a) a pessoa experimentou, testemunhou ou foi confrontada
com um ou mais acontecimentos que envolveram amea-
¢a de morte, morte real ou ferimento grave, ou uma
ameaca a integridade fisica do préprio ou de outros

b) a resposta da pessoa envolveu medo intenso, senti-
mento de desprotecgéo ou horror

2. 0 acontecimento traumatico é re-experienciado persisten-
temente num ou mais dos seguintes modos:

a) lembrancgas perturbadoras, recurrentes e intrusivas do
acontecimento, que incluem imagens, pensamentos ou
percepgoes

b) sonhos perturbadores recorrentes sobre o aconteci-
mento

[d

agir ou sentir como se o acontecimento traumatico esti-
vesse a re-ocorrer (incluindo a sensacéo de estar a revi-
ver a experiéncia, ilusdes, alucinagdes e episddios de
“flashbacks” dissociativos, inclusive aqueles que ocor-
rem ao despertar ou quando intoxicado)
d) mal-estar psicoldgico intenso com a exposicdo a esti-
mulos internos ou externos que simbolizem ou se asse-
melhem as aspectos do acontecimento traumatico
reactividade fisiolégica durante a exposicao a estimulos
internos ou externos que simbolizem ou se asseme-
lhem a aspectos do acontecimento traumaético
3. evitamento persistente de estimulos associados com o
trauma e um entorpecimento da reactividade geral

(ausente antes do trauma), como indicado por trés ou mais

dos seguintes:

a) esforcos para evitar os pensamentos, sentimentos ou
conversas associadas com o trauma

b) esforcos para evitar actividades, locais ou pessoas que
desencadeiem recordagdes do trauma

¢) incapacidade para recordar aspectos importantes do
trauma

d) reducao acentuada do interesse ou da participagdo em
actividades significativas

e) sentir-se desligado ou estranho em relacdo aos outros

f) gama de afectos restringida (por exemplo incapaz de
gostar dos outros)

g) expectativas encurtadas em relagdo ao futuro (por
exemplo, ndo espera ter uma carreira profissional, casar,
ter filhos ou um desenvolvimento normal da vida)

4. sintomas persistentes de aumento da activagao (ausentes
antes do trauma), indicados por dois ou mais dos seguintes:

a) Dificuldade em adormecer e em manter o sono

b) Irritabilidade ou surtos de célera

¢) Dificuldade de concentracao

d) Hipervigilancia

e) Resposta de alarme exagerada

5. Sintomas em B2, B3 e B4 duram ha >1 més

e

C. A cefaleia ocorre exclusivamente durante o curso da pertur-
bagdo de stress pés-traumatico

D. A cefaleia desaparece apds a remissdo da perturbacao de
stress pds-traumatico

E. A cefaleia néo é atribuida a outra causa
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A13. Nevralgias cranianas e causas
centrais de dor facial

A13.7.1 Cefaleia numular

Termo préviamente utilizado
Cefaleia em forma de moeda.

Descricao
Dor numa pequena area restricta da cabecga, na auséncia de
qualquer lesdo das estruturas subjacentes.

Critérios de diagnéstico

A. Dor fraca a moderada na cabeca, preenchendo os critérios B
eC

B. A dor é sentida exclusivamente numa area arredondada ou
eliptica, tipicamente com um didmetro de 2 a 6 cm

C. A dor é crénica, podendo ser continua ou interrompida por
remissdes espontdneas que duram semanas a meses

D. Nao atribuida a outra causa

Comentarios

Ha uma ligeira preponderancia entre as mulheres.

A cefaleia numular é provavelmente uma nevralgia localiza-
da de um ramo terminal do nervo trigémio.

A area dolorosa pode estar localizada a qualquer parte da
cabeca, mais usualmente na regido parietal. A dor permanece
confinada & mesma éarea sintomatica cuja forma ou dimensao
nao se modificam ao longo do tempo. Exacerbagdes lancinantes
durando vérios segundos ou que aumentam gradualmente de
dez minutos a duas horas podem sobrepor-se a dor basal.
Durante e entre os periodos sintomaticos, a area afectada pode
apresentar varidveis combina¢des de hipostesia, disestesias,
parestesias, dor a palpacao e/ou desconforto.

Periodos de remissao espontanea foram observados em 38%
dos doentes, com retorno a dor continua em semanas ou meses

Referéncias Bibiliograficas

Pareja JA, Caminero AB, Serra ], Barriga FJ, Dobato JL, Barén M, Vela L, Sanchez del
Rio M. Numular headache: a coin-shaped cephalgia. Neurology 2002; 58:1678-1679.
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Definicao dos termos

Adormecimento: uma sensa¢édo de desconforto ou dor cau-
sada por uma pressdao que normalmente nao seria suficiente
para causar tais sensagoes.

Algometro de pressao: dispositivo para medir o limiar de
deteccao ou a tolerancia da dor induzida por pressao.

Anorexia: falta de apetite e aversdo por comida de intensi-
dade leve.

Aura: sintomas precoces de uma crise de enxaqueca com
aura, sendo manifestacdes de uma disfungao cerebral focal. A
aura tipicamente dura 20 a 30 minutos e precede a cefaleia. (Ver
também sintomas focais, prédomo, sintomas premonitdrios, sintomas de
aviso).

Cefaleia: dor localizada acima da linha orbitomedial.

Cintilacdo: alucinacgdes visuais brilhantes cuja intensidade
flutua, geralmente numa frequéncia de oito a dez ciclos por
segundo. Tipica da aura de enxaqueca.

Crise de cefaleia (ou dor): cefaleia (ou dor) que se desen-
volve, permanece a um certo nivel por minutos até 72 horas e
diminui até desaparecer completamente.

Crise de cefaleias em salvas: um episédio de dor que dura
entre 15 a 180 minutos.

Crénica: em relagao a dor, crénica denota persisténcia por um
periodo maior que trés meses. Em relagao a cefaleia, o significa-
do é mantido para as cefaleias secundarias. Para as cefaleias pri-
marias, que geralmente sao episddicas, o termo crénica é empre-
gado sempre que a cefaleia ocorra na maior parte dos dias, por
um periodo maior que trés meses. As cefaleias trigémino-auto-
némicas sao excepgao: nestas alteragdes, o termo crénica néo é
utilizado até que permanega por mais de um ano, sem periodos
de remissao.

Dias de cefaleia: nimero de dias afectados parcialmente ou
em sua totalidade por cefaleia, dentro de um periodo de tempo

de observacao (frequentemente um més).

Dor em pontada: dor sibita que dura um minuto ou menos
(habitualmente uma segundo ou menos).

Dor facial: dor abaixo da linha orbito-medial, acima do pes-
coco e anteriormente aos pavilhdes auriculares.

Dor referida: dor percebida pela area diferente daquela
onde se origina a nocicepgao.

Sinapse

Duracao da crise: o tempo que decorre desde o inicio até o
término de uma crise de cefaleia (ou dor) preenchendo os crité-
rios para um tipo ou sub-tipo particular de cefaleia. Apés crises
de enxaqueca e de Cefaleia em salvas pode persistir cefaleia de
baixa intensidade, ndo-pulsatil, sem sintomas acompanhantes
mas neste periodo nao € incluido no tempo de duragao da crise.
Se o doente adormecer durante uma crise e acordar sem dor, a
duragao é considerada até a hora de acordar. Se uma crise € ali-
viada por medicagao, mas volta dentro de 48 horas, isso pode
representar uma recorréncia da mesma crise ou uma nova crise.
E necessario discernimento para destinguir as duas situagoes.

Episédico: o que ocorre e remite num padrao regular ou irre-
gular de crises de cefaleia (ou dor). O termo adquiriu uma signi-
ficado especial no contexto da cefaleia em salvas, referindo-se a
concorréncia de periodos de salvas alternados com periodos de
remissao. Expressao semelhante tem sido adoptada para hemi-
crania paroxistica.

Erro de refraccéo: miopia, hipermetropia ou astigmatismo.

Escotoma: perda de parte(s) do campo visual em um ou
ambos dos olhos. Pode ser absoluta (visdo nula no escotoma) ou
relativa (visdo reduzida ou obscurecida).

Espectro de fortificacdo: alucinacdo visual que apresenta
crescimento gradual, com forma arqueada e angulagdes, tipica
da enxaqueca com aura.

Fonofobia: hipersensibilidade aos sons, geralmente levan-
do a evité-los.

Fotofobia: Hipersensibilidade a luz, geralmente levando a
evita-la.

Frequéncia de ataques: quantidade de crises de cefaleia ou
de dor de periodo de tempo (frequentemente um més). O ali-
vio de uma crise de enxaqueca com medica¢do pode ser segui-
do de recorréncia em 48 horas. A segunda edi¢do do Guidelines
for Controlled Trials of Drugs and Migraine da Sociedade Interna-
cional de Cefaleia recomenda, como solugao pratica, especial-
mente para se diferenciar crises registradas como didrias no
més antecedente, contar com crises individuais somente aque-
las separadas por um dia inteiro sem dor.

Heteroforia: estrabismo latente.

Heterotropia: estrabismo manifesto.
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Intensidade da dor: nivel de dor, geralmente expresso em
termos da sua consequéncia funcional, é graduada numa escala
verbal de quatro pontos: 0 (zero) sem dor; 1 (um) dor leve, que
nao interfere com as actividades; 2 (dois) dor moderada, que
limita, mas ndo impede as actividades; 3 (trés) dor severa, que
impede as actividades. Pode ser também expressa pela escala
analdgica visual.

Lancinante: dor de curta duracdo, como um choque eléctri-
o, ao longo de uma raiz ou um nervo.

Linha em ziguezague: sin6nimo de espectro de fortificacdo.

Misculos pericranianos: misculos do pescoco, da mastiga-
¢do, da mimica facial, da fala e do ouvido interno (detentor do
timpano, estapédio).

Nao suficientemente validados: cuja validade como uma
entidade diagndstico é duvidosa, conforme o julgamento com
base na experiéncia do subcomissdo e/ou pelas controvérsias
da literatura.

Neuro-imagem: tomografia computadorizada (TC), ressonan-
cia magnética (RM), tomografia por emissao positrons (PET),
tomografia computadorizada por emissao de foton dnico
(SPECT) e cintilografia cerebrais.

Nova cefaleia: um tipo de cefaleia que o doente nunca teve
antes.

Periodo de remissao de salva: periodo de tempo durante o
qual ndo ocorrem crises quer espontaneamente quer induzidas
por alcool ou nitroglicerina. Para ser considerada uma remissao,
o periodo sem crises deve ser maior que um més.

Periodo de salva: periodo de tempo durante o qual as crises
de cefaleia ocorrem regularmente, pelo menos em dias alterna-

dos.

Pressao/aperto: dor de caracter constante frequentemente
comparada a uma faixa de ferro em torno da cabeca.

Prédromo: tem sido usado com significados diferentes mas
frequentemente como sinénimo de sinais premonitérios. Este
termo deve ser evitado.

Pulsatil: que varia com os batimentos cardiacos, latejante.

Regido nucal ou nuca: face dorsal da parte superior do pesco-
¢o, incluindo a regido da inser¢do dos musculos cervicais no crénio.
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Relacdo temporal estreita: este termo € usado para descre-
ver a relacdo entre um alteragdo organica e uma cefaleia. Podem
existir relagdes temporais especificas para distirbios de inicio
agudo nos quais ha uma provavel causalidade, mas que fre-
quentemente ndo foram suficientemente estudados. Para dis-
tlrbios crénicos, a relacdo temporal, assim como a causalidade
sdo frequentemente dificeis de ser determinadas.

Sintomas acompanhados: sintomas que tipicamente acompa-
nham em vez de preceder ou suceder a cefaleia. Na enxaqueca,
por exemplo os mais frequentes ndusea, vomitos, fotofobia e
fonofobia: osmofobia, diarreia e outros sintomas podem ocorrer
mais raramente.

Sintomas de aviso: termo previamente utilizado tanto para
os sintomas premonitérios quanto para a aura, sendo, portanto,
ambiguo. Nao deve ser usado.

Sintomas focais: sintomas de distirbio encefélico focal (geral-
mente cerebral), tais como ocorrem na aura da enxaqueca.

Sintomas premonitérios: sintomas que precedem e que pre-
nunciam uma crise de enxaqueca por duas a 48 horas. Ocorrem
antes da aura na enxaqueca com aura antes do inicio da dor na
enxaqueca sem aura. Entre os sintomas premonitérios mais
comuns estdo: fadiga, euforia, depressao, fome anormal, desejo
de comer determinados alimentos.

Substancia: drogas, substancias quimicas, vinho, vapores, etc.
Teicopsia: sinénimo de espectro de fortificacdo.

Termo previamente utilizado: termo diagndstico que era usa-
do no passado com significado similar ou idéntico aos critérios
fornecidos neste documento. Os termos usados no passado siao
frequentemente ambiguos e tém sido usados de maneira diversa
em paises diferentes.

Unilateral: ou a direita ou a esquerda, no cruzando a linha
média. Quando usado para cefaleia, ndo necessariamente com-
preende todo o lado direito ou esquerdo da cabega, podendo
ser frontal, temporal ou occipital apenas. Se usado para distdr-
bios sensitivos ou motores da aura de enxaqueca, inclui uma dis-
tribuicdo numa metade do corpo (inteiramente ou numa parte).

Vasoespasmo: contricao de artéria ou arteriolas em grau sufi-
ciente para reduzir a perfusao tecidular.
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Indice remissivo

A Cefaleia (do despertador) 44
Cefaleia (explosiva) 44-6, 57-8, 60-2, 68, 116

Abcesso cerebral 21, 83, 84, 86,117 Cefaleia (hipnica) 19, 43-4, 46
Abuso medicamentoso 15, 25, 30, 35, 37, 46, 50, 81, 97, 114 Cefaleia (histaminica) 39
Aditivos alimentares 20, 73, 76 Cefaleia (de Horton) 39
Africana(o) 117, 124 Cefaleia cervicogénica 21, 88, 92-3
Alerta (sinais de) 25, 56 Cefaleia crénica 17, 19, 21, 45, 50-4, 56, 65, 73, 83, 85-7, 92, 97,
Alimentos (e cefaleias) 73, 90, 95, 123 115-6, 118, 124
Amaurose fugax 29, 30, 59, 89 Cefaleia induzida (por alcool) 20
Anestesia dolorosa 22, 102, 107, 118 Cefaleia induzida (por canabis) 20
Angioma cavernoso 19, 42, 56, 58, 59 Cefaleia induzida (por CGRP) 20
Angiomatose facial 19, 56, 59 Cefaleia induzida (por CO) 20, 86
Angiopatia 20, 45, 56, 62, 64 Cefaleia induzida (por cocaina) 20, 88
Ardor 76, 102, 103, 109 Cefaleia induzida (por glutamato) 74
Ardor bucal 102, 109 Cefaleia induzida (por hormonas) 21
Arterite células gigantes (arterite temporal) 19, 56, 59, 63 Cefaleia induzida (por outros aditivos alimentares) 20
Arterite sistémica 59 Cefaleia numular 104, 121
Asséptica 20, 65, 67, 71, 73, 85 Cefaleia por privacao (de cafeina) 86
Ataxia 28, 32, 70, 114, 124 Cefaleia por privacao (de estrogéneos) 80, 113
Ataxia cerebelosa 28 Cefaleia por privacdo (de opidides) 80
Atipica (cefaleia) 24, 26, 27, 30 Cefaleia por privacdo (de substéncias) 80, 86, 113
Atipica (dor facial) 18, 24, 26, 27,30 Cintigrafia 91
Atipica (odontalgia) 108 Cintilagdes 29
Aura (de enxaqueca) 12-3, 15, 16, 18, 24-8, 30-5, 37, 46, 50, 51, Cocaina 18, 73, 76, 90, 102

57-9, 61-3, 70, 72, 74-7, 79, 89,90-1, 95-6, 112-4, 116, 122-3. Cocktail 75

Convulsoes 88
Crise (de cefaleias) 88-9

B Crise ( de enxaqueca) 88-9, 90, 102-3, 107, 113-6, 122, 124
Crise (epiléptica) 90

Benigna (angiopatia) 20, 45, 56, 62
Benigna (cefaleia) 45
Benigna (cefaleia de esforgo) 44 D
Benigna (cefaleia de actividade sexual) 44
Benigna (cefaleia da tosse) 43 Défice 20, 28, 53, 57-9, 60-2, 65, 70, 72, 88, 100, 103, 105, 114
Benigna (hipertensdo intracraniana) 65 Dentes 5, 7, 21-2, 49, 51, 53, 61, 83-4, 92, 94-5, 102, 108, 118
Benigna (vertigem paroxistica) 114 Depressao cortical (alastrante) 25-6
Benigno (torcicolo paroxistico) 21, 114 Diélise 21, 87-8, 91
Boca 5, 7, 21, 23, 49, 76, 83, 92, 108, 118 Dinamite 72
Boca (secura) 76 Diplopia 28, 66, 70, 124
Disfasia 26-8
Disfuncao cerebral 91, 122
C Disestesia(s) 104-5, 107, 121
Disseccao arterial 19,26, 30, 44-5, 56, 60, 63, 93, 115
CADASIL 20,56, 61, 63 Disseccao carotidea 26, 30, 93, 115
Cefalalgia (cardiaca) 91 Distonia crénio-cervical 92-3
Cefalalgia (do coito) 44, 67, 68 Dor cranio-cervical 69, 92-3, 114, 118, 124
Cefaleia (abuso medicamentoso) 15, 25, 30, 35, 37, 46, 50, 81, Dor cervical 19, 52-3, 56, 60, 115
97,114 Dor facial 22, 49, 60, 83, 92, 94-5, 101-3, 105-9, 110, 115, 118, 121-2
Cefaleia aguda 17, 19, 51-4, 57-9, 60-1, 78, 88, 105 Dor facial (central) 110
Cefaleia (da grande altitude) 21 Dor facial (priméria) 5, 7, 101
Cefaleia (da angiografia) 56, 61 Droga 8, 13, 15, 117, 123
Cefaleia (da angioplastia) 19, 56, 60 Dural 56, 58, 63, 65, 66-7, 71
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E

Eagle (sindrome) 106, 109

Eclampsia 21, 81, 91

Edema palpebral 39, 40-1, 115

Efeito adverso agudo 20-1, 66, 116

Empiema 21, 83-4, 86, 117

Encefalite 21, 70, 83-6, 117

Endécrina (causa) 66, 87

Enterocromafins (células) 89

Enurese 97

Enxaqueca (classica) 22, 25, 58, 102-3, 107, 124

Enxaqueca (complicada) 25

Enxaqueca (complicag¢oes) 30

Enxaqueca (com aura) 12, 15, 18, 24-28, 31-2, 57-9, 61-2, 69,
113-4, 122, 129

Enxaqueca (sem aura) 15-6, 18, 24-8, 30-2, 34-5, 37, 50, 74, 77,
79, 90-1, 95, 112, 116, 123

Enxaqueca abdominal 18, 24, 29, 32

Enxaqueca basilar 28, 29

Enxaqueca hemiplégica esporadica 18, 24, 26, 28, 32

Enxaqueca hemiplégica familiar 18, 24, 26-8, 32, 70

Epilepsia 28, 31, 58, 69, 72,98, 114

Eritroprosopalgia 39

Esclerose miltipla 98, 102-3, 106.7, 109

Escotoma cintilante 57

Espasmédico (torcicolo) 93

Espondilose 92

Esquizofrenia 98

Essencial (cefaleia) 34

Estado (de mal de enxaqueca) 18, 24, 30, 33

Estimulo frio 88, 102, 105, 108

Exercicio (cefaleia do) 44-6, 87-8, 91,

F

Facial (angioma) 59

Fadiga 25, 87, 118-20, 123

Faringea (distonia) 21, 92-3, 96, 114

Feocromocitoma 21, 87, 89, 90

Fibromialgia 118

Fistula (de liquor) 20, 65, 67

Fonofobia 24-5, 35-7, 42, 45, 78, 83-4, 88, 113-4, 116, 122-3
Fotofobia 83-4, 88, 113-4, 116, 122-3

Fortificacdo (espectro de) 26, 122-4

G

Genético (factor) 14, 28, 61, 69
Glaucoma agudo 22, 92-4, 96, 124
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Glossofaringeo (nevralgia) 22, 102-4, 108
Glutamato monossédico 20, 73, 76
Granuloma 67, 106

H

Hematoma (epidural) 19,51, 53, 57, 66-7, 71, 84
Hematoma (subdural) 51, 53, 57
Hemianopsia 30

Hemicrania continua 13, 19, 39, 43, 45, 47
Hemicrania crénica paroxistica 16, 18-9, 39-41, 122
Hemicrania Epiléptica 20, 65, 69, 72
Hemicrania simplex 24

Hemiplegia alternante da crianca 114
Hemiplégica (enxaqueca) 14, 18, 24-8, 32, 70
Hemodialise 88

Hemorragia 19,44-5, 52-3, 56-8, 60, 62, 113
Herpes simplex 71, 84, 86

Herpes Zéster 22, 71, 102, 104, 106, 108-9
Heteroforia 22, 92, 94, 122

Heterotropia 22, 92, 94, 122

Hipertensao arterial 21, 87-8

Hipertensao intracraniana 19, 20, 58, 61, 65-6, 73, 79, 87, 117
Hipotensao intracraniana 67

Horton (cefaleia/doenca) 33, 41, 59, 79, 82
Hipnica (cefaleia) 13, 19, 43-4, 46
Hiperaldosteronismo 118

Hiperalgesia 106

Hipercalcemia 118

Hipercapnia 21, 87-8, 118

Hiperglicemia 118

Hipermetropia 94, 122

Hiperémia 19, 39, 41, 94, 115
Hiperprolactinemia 68

Hiperviscosidade 118

Hipervitaminose 66

Hipnica (cefaleia) 13, 19, 43-4, 46
Hipoacusia 28

Hipoglicemia 90-1, 124

Hiponatremia 118

Hipopituitarismo 62, 68

Hiposmia 94

Hipostesia 104,106-7, 121

Hipotensao 20, 44-6, 53, 61-2, 65-7, 88
Hipotiroidismo 21, 87, 90

Hipéxia 21, 87-8

HIV/AIDS 21, 41, 81, 85-6

Homeostase 5, 7, 12, 21, 49, 87, 91, 118
Hormona 20-1, 65-6, 68, 73, 80, 82, 87, 93, 113
Hot Dog 81

Sinapse

125



| Mandibula(r) 22, 54, 92, 95-6, 104
Mania/hipomania 119

Ictal (descarga/manifestagao) 31, 69, 72 Mastéide 119

Idiopética (cefaleia) 34, 44 Medicacdo (abuso) 15, 35-7, 46, 97, 114
Idiopética (distonia de torsdo) 114 Meningite (asséptica) 20, 65, 67, 71, 73, 85
Idiopética (dor facial persistente) 102, 108-9 Meningite (bacteriana) 21, 83, 85, 117
Idiopética (hipertensdo intracraniana) 65 Meningite (carcinomatosa) 20

Idiopética (hipotensao intracraniana) 20, 65, 67 Meningite (criptocécica) 85

Idiopética (nevralgia do trigémio) 22 Meningite (linfocitica) 21, 83-86
Idiopética (epilepsia) 69 Meningoencefalite 117

Inflamatéria (doenca) 20,65, 68 Mensageiro 17

Insénia 51, 119 Menstrual (enxaqueca) 25, 32, 81, 113
Intracerebral (hemorragia) 19, 62 Metéstases 93

Intracraniana (hemorragia) 19, 56 Miofascial 95

Intratecal 20, 65, 69 Miose 39, 40, 45

Ipsilateral 39-42, 59, 60, 69, 72, 104, 108 Miopia 122

Irritabilidade 51, 75, 114, 120, 123 Mitocondria(l) (encefalopatia) 20, 56, 61
Isquemia (miocérdio) 26, 87, 91 Monocular 26, 29, 30

Isquemia (retiniana) 60 Monéxido de carbono (cefaleia induzida por) 20, 73, 75, 88

Mucosa (dor de origem) 96, 108, 118

Miiltipla (esclerose) 22, 98, 100, 103, 106-7, 109
J Miiltiplo (mieloma) 93

Muscular (dor) 34-5, 54, 93, 103, 123
“Jabs and jolts” 46
Jejum 21, 87, 90-1

N
L Nariz 5, 7, 21-2, 49, 83, 92, 95, 104, 118
Nasal 39,-41, 45, 94-6, 115-6, 118
Lacrimejo 19, 39-41, 45, 58, 104, 115 Nasociliar 102, 104, 108
Lancinante 104, 121, 123 Nausea 24-5, 29, 35-7, 45, 57, 60, 66-9, 75, 78, 83-4, 88-91, 98,
Latente (estrabismo) 22, 92, 94, 120 113-4, 116-7, 119, 120, 123
Leptomeningea (angiomatose) 19, 56, 59 Neoplasia 20, 50, 65, 68, 85, 94
Leucoencefalopatia autossémica dominante 20, 28, 56, 61 Nevralgia (craniana) 4, 5, 7, 12-3, 18-9, 20-2, 34-6, 39, 43-5, 49,
Linfocitica (hipofisite) 20 50, 56-9, 60, 62, 65
Linfocitica (meningite) 84 Nevralgia (de Charlin) 104
Linfocitica (pleocitose) 83 Nevralgia (glossofaringeo) 22, 102-4, 108
Lingua(l) 22, 102-3, 104, 108 Nevralgia (laringeo superior) 22, 104, 108
Listeria 84 Nevralgia (nasociliar) 39
Liquor (fistula de) 44, 67, 69 Nevralgia (occipital) 22, 104, 108
Liquor (hipertensdo do) 46, 65-6 Nevralgia (pés-herpética) 22, 106, 108
Liquor (hipotens&o) 44, 46, 53, 61 Nevralgia (supraorbitério) 104,108
Liquor (pleocitose) 28, 59, 60, 65-6, 70, 72 Nevralgia (trigémio) 22, 40-2, 102-4, 107-10, 115

Nevralgia (vidiano) 42
Nevralgica (dor) 102

M Neurinoma (do acdtstico) 54, 94
Neuroimagem 66

Mancha cega 66 Neuroldgicos (défices) 70, 72

Malformagéo (Arnold-Chiari) 20, 44, 65, 69, 70, 72, Neuroldgicos (sinais e sintomas) 20,24.5, 56-7, 60-2, 65, 70, 72,
Malformacéo (arterio-venosa) 19, 26, 45, 56, 58, 63 75, 84, 88-9, 98, 117

Maligna(o) (feocromocitoma) 21 Neuropatia 22, 30, 102, 106-8

Maligna(o) (hipertenséo arterial) 79 Neurosarcoidose 67
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Nistagmo 29, 70,114

Nitrico (6xido) 20, 25, 73-6, 85
Nitroglicerina 39, 74, 91, 124
Nocicepgao 120

Nuca (rigidez) 57, 64, 67, 83-4, 123
Numular 104, 121

o

Occipital (dor/nevralgia) 22, 25, 42, 55, 63, 69, 70, 72, 89, 92, 95,
102

Ocular (dor) 22, 26, 29, 30, 70-1, 92, 94, 96, 102

Oftalmica (enxaqueca) 25, 106, 115

Oftalmodinia 43

Oftalmoplegia 58, 60, 106-7

Olhos 5, 7, 21-2, 28, 49, 83, 92-6, 106, 118, 122

Opidide (privagao) 21, 80

Opidide (uso excessivo) 21, 73, 79, 80

Osmofobia 113, 123

Osteocondrose 92

Osteomielite 93, 105

Otalgia 94, 96

Ouvido 7, 21-2, 49, 70, 83-4, 92, 94-5

P

Paget (doenca) 93

Palidez 25, 29, 89, 114

Palpacgao 34-6, 93, 104, 115, 121

Palpitacdo 89, 119

Pénico 97, 119

Parestesias 28, 76, 89, 105, 108, 119, 121

Paresia 26-8

Paroxismo 103-4

Paroxistica (hemicrania) 18-9, 24, 29, 30, 39, 40-2, 56, 89, 102

Percutanea 60

Pericraniana 18, 34-6, 93

Periodontite 95

Persistente (ardor) 103

Persistente (aura) 18, 24, 30, 33

Persistente (cefaleia) 19, 43, 45-7, 54, 61, 85-7

Persistente (dor facial) 22, 102,103, 108

Pescoco (dor/estrutura) 5, 7, 21-2, 25, 44, 49, 51-4, 76, 83, 89, 92-
3,95, 102, 104-5, 108, 118, 120, 123

Petrosa 39

Petrosite 93

Pleocitose 28, 59, 60, 67, 70 83

Pituitaria (apoplexia) 20, 56, 62, 64

Policitemia 118

Polimialgia (reumaética) 59

SUPLEMENTO1 | Volume 5 | N.°1 | Maio de 2005

Pés-convulsiva 65, 69
Pés-craniotomia 19, 51, 54-5
Pés-electroconvulsivoterapia 116
Pés-endarterectomia 60, 63
Pés-herpética 22, 102, 106

Pés-ictal 31, 59, 69

Pés-parto 62

Pés-puncgao dural 65-6, 71
Pés-traumatica 17, 19, 51-54, 57
Pré-eclampsia 87, 89, 90
Premonitérios (sintomas) 24-5, 122-3
Presbiopia 94

Pressao (algometro de) 35, 122
Priméria (angeite) 45, 56, 59, 60, 124
Prodromo 25, 29, 123

Progressiva Encefalopatia 114
Prolongada (aura) 26, 59
Pseudo-Enxaqueca 70

Pseudotumor cerebri 63, 70, 71
Psiquiatrica (perturbagao) 22, 97, 119
Psicética 22, 97-8

Ptose 39,40, 45

Puerpério 68, 89, 90

Pulsétil (caracter) 68, 74-80, 89, 90, 93-4, 105, 113-5, 122-3

R

Recorrente (cefaleia/dor) 24-5, 29, 61, 88, 94-5, 98, 107, 114-5,
119, 120-1

Referida (dor) 93-4, 104, 108, 120

Refracgao (erro) 94, 122

Retiniana (enxaqueca) 18, 24, 29, 31-2

Retiniana (isquemia) 60

Resposta pressora aguda 21, 73-4, 88

Rectroorbitéria (dor) 58

Retrofaringea (tendinite) 92-3

Rinorreia 39, 40-1, 46, 115

Rinosinusite 22, 92, 94-6, 118

S

Sacular (aneurisma) 19, 56-8, 62

Salva(s) (cefaleia) 4, 7, 13, 15-6, 18-9, 23, 39-41, 43, 50-1, 56, 58,
60, 65, 73-4, 87, 92, 97, 122

Seios Peri-nasais 5, 21, 49, 92

Sexual (actividade e dor) 43-6, 72, 97-8

Sinais de alerta 25

Sinais focais 122-3

Sindrome (Restaurante Chinés) 76

Sindromes peridédicos (da crianga/infancia) 76
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Sintomas acompanhantes 43, 105, 122 U
Sinusite 45, 84, 92, 94

Siringomielia 70 Unilateral (dor) 19, 24-5, 29, 39-42, 45-6, 57-8, 60-1, 78, 84
Sistémica(o) (doenga) 73, 87 Uso excessivo (de substancias) 12, 21, 25, 30-1, 38, 46, 50, 73-4,
Sistémica (infeccdo bacteriana/viral) 21, 83-86 78-9. 81

Sistémico (lupus eritematoso) 98
Somatizagao (perturbagao de) 22, 97-8

Somatoforme (perturbagao) 97-8, 120 \Y

Sono 21, 31, 44,52, 69, 87-8, 91, 07, 117, 120-1

Stresse (cefaleia de) 31, 33-4, 37, 91, 120-1 Valsalva (manobra) 43, 46, 66, 69, 70
SUNA 41, 115 Vail (sindrome de) 42, 108

Vasculite 70
Vasoespasmo 123

T Velocidade (sedimentacao) 93
Vertebral (artéria) 19, 56, 60-3, 96

Teicopsia 123 Vertigem 18, 24, 28-9, 32, 70, 85, 114, 119
Temporal (arterite) 59 Vidiano (nevralgia do) 108
Temporo-mandibular (articulagdo/disfuncao) 22, 92, 95-6 Visdo enevoada 25-6
Tensao (cefaleia tipo) 18, 23-4, 33-7, 44, 46, 50-1, 57, 65, 69, Visual (aura) 26

73-5, 77-9, 87-8, 92-3 Visual (escala analégica) 118
Tipica (aura) 12, 18, 24-8, 32, 70, 89 Vogt-Koyanagi-Harada (sindrome de) 68
Tolosa-Hunt (sindrome) 22, 102, 109 Vémito(s) 18, 24, 29, 32, 35-7, 45, 57, 62, 66

Torcicolo 93, 114

Toxoplasmose 85

Transitéria(o) (Acidente isquémico) 19, 27, 57, 62, 76
Trigemino-Autonémico 4, 7, 15-6, 18-9, 23, 39, 41
Triptano (abuso de) 21, 73, 78-9

Triptanos (uso de) 9, 12-3, 91, 116-7

Trombose venosa cerebral 20, 56, 63
Trombocitopenia 90
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